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Seinem  hoehverehrten  Lehrer 

Herrn 

Geh.  Medizinalrat<Prof.  Dr.  Adolf  von  Striimpell 

in  Dankbarkeit  gewidmet 
vom 

Verfasser. 


Vorwor  t. 


Die  multiple  Sklerose  des  Gehirns  und  Eiickenmarks  gehort  zu 
den  haufigsten  organischen  Erkrankungen  des  Centralnervensystems. 
Bei  der  landlichen  Bevolkerung  ubertrifft  sie  an  Haufigkeit  erheblich 
die  Tabes  dorsalis  und  in  geringerem  Grade  —  wenigstens  nach  meinen 
Erfahrungen  in  Erlangen  und  Breslau  —  auch  die  Syringomyelic 
Aber  auch  unter  den  Einwohnern  der  Stadte  und  in  den  hoheren 
Standen  ist  sie  ein  verhaltnismafiig  keineswegs  seltenes  Leiden. 

Obwohl  die  multiple  Sklerose  daher  schon  ihrer  Haufigkeit  wegen 
unser  Interesse  in  hohem  Grade  wachruft,  ist  ihre  genaue  Kenntnis 
in  weiteren  arztlichen  Kreisen  doch  noch  nicht  hinlanglich  verbreitet. 
Zum  Teil  hangt  dies  wohl  damit  zusammen,  dafi  das  bisher  als 
„klassisch"  geltende,  von  Charcot  in  seinen  Vorlesungen  meister- 
haft  entworfene  Krankheitsbild  zwar  einer  sehr  hervorstechenden  und 
eigenartigen,  aber  keineswegs  der  am  haufigsten  vorkommenden  Form 
der  multiplen  Sklerose  entspricht.  Es  ist  durchaus  begreiflich,  da6 
dem  klinischen  Spiirsinne  Charcots  zunachst  gerade  die  mit  starkem 
Schlitteltremor  einhergehenden  Krankheitsfalle  als  etwas  Besonderes 
auffallen  mufiten.  Der  Schlitteltremor  fehlt  aber  sehr  oft  vollstandig 
und  daher  werden  gerade  diejenigen  Falle,  welche  der  am  haufigsten 
vorkommenden  und,  wie  spater  gezeigt  werden  wird,  auffallend  gleich- 
artigen  und  charakteristischen  Form  der  Krankheit  entsprechen,  von 
den  der  Neuropathologie  ferner  stehenden  Arzten  nicht  selten  ver- 
kannt. 

Abgesehen  von  dem  praktischen,  der  Haufigkeit  der  Krankheit 
entsprechenden  Interesse  ist  die  multiple  Sklerose  aber  auch  ein  in 
theoretischer  Hinsicht  ungemein  wichtiges  Leiden.  Ihre  Atiologie 
fiihrt  in  alle  schwierigen  Probleme  der  Entstehung  der  Nervenkrank- 
heiten  hinein.  Je  mehr  ich  mich  mit  dieser  Frage  beschaftigte,  urn 
so  mehr  kam  ich  zu  der  Uberzeugung,  dafi  die  Bedeutung  der  von 
manchen  Autoren  vorzugsweise  betonten  aufieren  Schadlichkeiten 
(Infektion,  Intoxikation,  Trauma)  nur  eine  nebensachliche  sein  konne. 
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Vorwort. 


In  der  Regel  tritt  die  multiple  Sklerose  sclieinbar  ohne  alle  Ursache 
„ganz  von  selbst"  auf.  Die  eigentliche  Ursache  der  Krankheit  ist 
uns  daher  noch  vollstandig  dunkel;  ich  glaube  iiberhaupt  nicht,  dafi 
sie  in  bestimmten  aufieren  Schadlichkeiten  gefunden  werden  kann. 

Auch  die  Pat  ho  log  ie  der  multiplen  Sklerose  bietet  die  inter- 
essantesten  Punkte  dar.  Zahlreiche  wichtige  unci  schwierige  Fragen 
aus  der  allgemeinen  Nervenpathologie  —  so  insbesondere  die  Ent- 
stehung  der  Ataxie,  des  Tremors,  der  Zwangsbewegungen  u.  a.  — 
konnen  ohne  Beriicksichtigung  der  klinischen  Erscheinungen  bei  der 
multiplen  Sklerose  nieht  genau  erortert  werden.  Endlich  ist  die 
pathologische  Anatomie  der  multiplen  Sklerose  eines  der  groflten 
Eatsel  der  ganzen  Nervenpathologie.  Der  schematische  Begriff  der 
chronischen  Entziindung  versagt  hier  vollstandig.  Wir  miissen  nach 
ganz  anderen  pathologischen  BegrifFen  suchen,  um  fiir  das  Zustande- 
kommen  dieser  durchaus  eigenartigen  multiplen  Krankheitshercle  ein 
einigermafien  befriedigendes  Verstandnis  zu  gewinnen. 

Trotz  der  enormen  Literatur  iiber  die  multiple  Sklerose  fehlte  es 
bis  jetzt  doch  vollig  an  einer  ausfiihrlichen  zusammenfassenden,  von 
einem  einheitlichen  Standpunkte  aus  unternommenen  Darstellung  der 
gesamten  Pathologie  der  merkwiirdigen  Krankheit.  Ich  habe  daher 
Herrn  Dr.  Eduard  Miiller,  der  allein  und  mit  mir  zusammen 
zahlreiche  Falle  untersucht  hat,  veranlaBt,  sich  dieser  Aufgabe  zu 
unterziehen.  Er  hat  in  dem  voiiiegenden  Buche  auf  Grund  ein- 
gehendster  Literaturstudien  und  mit  Benutzung  aller  in  meinen 
Kliniken  zu  Erlangen  und  zu  Breslau  gemachten  Beobachtungen 
(ca.  80  neue  Falle  mit  sechs  Autopsien1))  eine  eingehende  Be- 
schreibung  der  Krankheit  und  eine  erneute  Erorterung  aller  der  zahl- 
reichen  durch  sie  angeregten  Fragen  gegeben.  Ich  hoffe,  man  wird 
ihm  das  Zeugnis  nicht  versagen,  daB  er  mit  Fleifi  und  Hingebung 
seine  Aufgabe  zu  losen  bestrebt  gewesen  ist.  Das  letzte  Wort  iiber 
die  Pathologie  der  multiplen  Sklerose  ist  freilich  noch  lange  nicht 
gesprochen.  Aber  ich  glaube  doch,  dafi  die  vorliegende  Arbeit  zur 
Erweiterung  und  Klaruug  unserer  Anschauuugen  iiber  die  Krankheit 
etwas  beitragen  wird.  Sie  sei  daher  der  Beachtung  der  arztlichen 
Kreise  hiermit  bestens  empfohlen. 

Breslau,  Mai  1904. 

A.  Strumpell. 


l)  EinschlieClich  der  6  autoptischen  Falle  sind  23  Beobachtungen  ausfiihrlicher 
mitgeteilt;  als  Grundlage  fiir  die  klinisch-statistischen  Angaben  dienten  unter  den 
oben  erwahnten  80  Fallen  nur  75. 
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Historisclie  Yorbemerkimgen. 


Die  Gescliichte  der  multiplen  Sklerose  beginnt  mit  dem  bertikmten 
Atlas  von  Cruveilhier.  In  diesem  Meisterwerk  (1 835 — 1842)  finden 
sich  neben  kurzen  klinischen  Notizen  die  ersten  Abbildungen  ein- 
schlagiger  Praparate  und  ein  Hinweis  auf  die  Sonderstellung  soldier 
Falle  in  pathologisch-anatomischer  Hinsicht.  Cruveilhier  betont, 
dala  man  bei  der  grauen  Degeneration  der  Marksubstanz  zwei  Hanpt- 
formen  nnterscheiden  miisse,  namlich  einerseits  die  Veranderungen 
eines  Markbiindels  in  seiner  ganzen  Lange  oder  mindestens  in  grofierer 
Ausdelmung  und  andererseits  eine  Unterbrechung  der  Faserziige  durch 
„Inseln",  welche  sich  unter  ausgesprochener  Bevorzugung  der  weiBen 
Substanz  makroskopisch  durch  ihre  graurote  Farbe  und  ihre  festere 
Konsistenz  markieren.  Die  histologische  Eigenart  dieser  ,,Inseln" 
freilich  war  Cruveilhier  noch  vollig  unbekannt  Er  fragt  sich: 
„Welcher  Natur  ist  dieses  indurierte  Gewebe?  1st  es  eine  Spur 
friiherer  Substanzverluste,  spontaner  Erweichung,  eine  besondere  Art 
der  Narbenbildung  oder  ist  es  eine  der  zahlreichen  Formen  kankroser 
Degeneration?"  und  sagt:  „iiber  alle  diese  Fragen  bin  ich  noch  ganz  im 
Zweifel".  Einer  Neigung  der  damaligen  Zeit  folgend,  meinte  er  aber, 
dafi  als  atiologisches  Moment  wohl  die  „Unterdriickung  des  Schwei^es 
und  der  unmerklichen  Hautausdunstungen"  in  Betracht  komme.  Die 
Angaben  Cruveilhiers  fanden  ebenso  wie  die  Abbildungen  eines 
weiteren  Falles  durch  Cars  well  (1838)  nicht  die  gebiihrende  Be- 
achtuug.  Es  handelt  sich  eben  anscheinend  um  pathologisch-anatomische 
Merkwiirdigkeiten  ohne  besonderes  klinisches  Interesse.  Das  Verdienst, 
die  Bedeutung  der  autoptischen  Befunde  besser  gewiirdigt  und  auf  Grund 
eines  genaueren  Studiums  der  pathologisch-anatomischen  Basis  den 
ersten  Versuch  zur  Begrlindung  einer  Symptomatologie  des  Krankheits- 
prozesses  gemacht  zu  haben,  mufi  man  deutschen  Autoren  zuerkennen. 
Nachdem  Melicher  und  KnieBling  (1845),  Mauthner  (1844)  und 
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Historische  Vorbemerkungen. 


Teschenmacher  (1847)  weitere  Beobachtungen  publiziert  hatten, 
stellte  Frerichs  (1849)  das  vorhandene  Material  mitEigenbeobachtungen 
zusammen  und  verlangte  zunachst  eine  scharfere  Abgrenzung  des 
Prozesses  von  der  diffusen  sowie  der  partiellen  Induration  des  Zentral- 
nervensystems.  Der  Prozefl  sei  weder  karzinomatoser  und  tuberkuloser 
Natur,  noch  das  Endprodukt  einer  Entziindung;  man  vermisse  jeden- 
falls  in  sicheren  Fallen  Eiter,  narbiges  Gewebe  und  eine  Affektion 
der  Meningen.  Die  Tatsache,  dafi  Frerichs  als  erster  intra  vitam 
die  klinische  Diagnose  einer  inselformigen  Sklerose  wagte.  beweist 
weiterhin  eine  gewisse  Vertrautheit  mit  der  Symptomatologie  der- 
selben.  Sein  Schiller  Valentiner  sammelte  nun  1856  alle  bekannten 
Falle  (insgesamt  15)  und  versuchte  die  Grundziige  des  klinischen 
Bildes  zu  fixieren.  Er  erkennt  die  Pradilektion  des  Leidens  fiir  das 
Alter  von  20 — 40  Jahren,  seine  lange  Krankheitsdauer,  die  Neigung 
zu  Eemissionen  und  Exazerbationen  und  gibt  fiir  die  Diagnose  fol- 
gende  Leitsatze,  die  ich  wegen  ihres  historischen  Interesses  und  zum 
Vergleich  mit  den  jetzt  herrschenden  Anschauungen,  kurz  mitteilen  will. 

1.  Die  Hirn-Kiickenmarksklerose  auflert  sich  als  eine  allmahlich  auftretende 
und  mit  Remissionen  sich  steigernde  Affektion  jedes  Gebietes  zentraler  Nerventatig- 
keit  mit  vorwiegendem  Charakter  der  Depression. 

2.  Fiir  diejenigen  Spharen  der  Nerventatigkeit,  die  doppelseitig  zur  Aufierung 
kommen,  gilt  die  Kegel,  dafi  eine  Korperhalfte  zuerst  befallen  wird,  nach  einiger 
Zeit  regelmaCig  auch  die  andere. 

3.  Die  Affektion  der  unteren  Extremitat  pflegt  derjenigen  der  oberen  voraus- 
zugehen  und  iiberhaupt  einen  hoheren  Grad  zu  erreichen. 

4.  In  den  meisten  Fallen  iiberwiegt  die  Storung  der  Motilitat  iiber  diejenige 
der  Sensibilitat,  doch  wird  bisweilen  audi  die  letztere  vorzugsweise  befallen. 

5.  Die  dem  haufigsten  Sitz  der  Degeneration,  der  Medulla  oblongata  ent- 
sprecliende  Affektion  des  IX.,  X.  und  XII.  Hirnnerven  wird  fast  immer  beobachtet 
und  tritt  meist  fruhzeitig  auf. 

6.  Psychische  Storungen  hoheren  Grades  begleiten  die  ausgedehnte  Beteiligung 
des  GroChirns  an  der  Degeneration  fast  regelmaCig. 

7.  Bei  jiingeren  Individuen  scheint  Teilnahme  des  Gehirns  haufiger  zu  sein, 
als  bei  alteren. 

8.  Die  allgemeine  Ernahrung  scheint  unter  dem  Einflul)  der  Hirnsklerose  lange 
Zeit  nicht  wesentlich  zu  leiden.  Ausgedehnte  Beteiligung  des  Riickenmarks  scheint 
dieselbe  aber  bedeutend  zu  beeintrachtigen. 

Dieser  erste  Versuch,  eine  Symptomatologie  der  multiplen  Sklerose 
zu  entwerfen,  ist  allerdings  recht  unvollkommen.  Abgesehen  da  von,  da£ 
gerade  die  wertvollsten  diagnostischen  Merkmale  noch  fehlen,  sind  die 
Anhaltspunkte,  die  er  zur  klinischen  Erkennung  des  Leidens  gibt, 
teilweise  unrichtig  und  geniigen  in  ihrer  Gesamtheit  kaum  zu  einer 
vollen  Begriindung  einer  klinischen  Diagnose.  Trotzdem  aber  hatten 
Frerichs  und  Valentiner  zuerst  die  Tatsache,  daf)  dem  eigen- 
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artigen  pathologisch-anatomischen  Prozefi  ein  bestimmtes  klinisclies 
Bild  entsprechen  miisse,  richtig  erkannt  und  mit  Nachdruck  vertreten. 
Erst  von  diesen  Zeitpunkt  ab  konnen  wir  also  von  einer  klinischen 
Geschichte  der  Erkrankung  sprechen.  Dafi  dieselbe  spater  beginnt, 
wie  diejenige  des  pathologisch-anatomischen  Substrats,  steht  nament- 
lich  mit  der  Variability  der  klinischen  Erscheinungsweise  des  Leidens 
in  Zusammenhang.  Trotz  der  Unzulanglichkeit  und  der  Irrttimer 
seiner  diagnostischen  Leitsatze  hat  Valentine r  viele  wichtige 
Ziige  des  Krankheitsverlaufs  und  des  Symptomenkomplexes  der  mul- 
tiplen  Sklerose  in  seiner  Arbeit  hervorgehoben.  Er  wies  vor  allem 
neben  der  Pradilektion  des  Leidens  fur  ein  bestimmtes  Lebensalter 
auf  seinen  chronischen  Verlauf  unter  Remissionen  und  Schiiben  hin, 
auf  das  Pravalieren  von  Motilitatsstorungen ,  sowie  auf  die  im  Ver- 
gleich  zu  den  Armen  starkere  und  friihere  Beteiligung  der  unteren 
Extremitaten.  Die  Unvollkommenheit  des  ersten  Entwurfes  einer 
Symptomatologie  war  eine  notwendige  Folge  der  Vielgestaltigkeit  der 
klinischen  Symptomengruppierungen,  der  geringen  Zahl  der  autoptischen 
Falle  und  der  unsicheren  Abgrenzung  des  Leidens  auch  an  der  Hand 
des  anatomischen  Praparates  von  anderen  Krankheitsprozessen  (be- 
sonders  von  den  „partiellen  Atrophien").  Dadurch  erklaren  sich  auch 
die  Irrtiimer  Valentiners,  dessen  Statistik  iiber  Falle  verfiigt,  die 
nur  z.  T.  als  multiple  Sklerose  aufzufassen  sind.  Beim  Mangel  einer 
sclmrferen  Umgrenzung  der  Symptome  in  der  xirbeit  Valentiners 
trat  in  der  Folgezeit  die  klinische  Forschung  zugunsten  eines 
weiteren  Ausbaues  der  Lehre  von  den  pathologisch-anatomischen 
Grundlagen  der  Erkrankung  derartig  in  den  Hintergrund,  dafi  Ley- 
den  1863  sagen  konnte,  „die  Krankheit  habe  klinisch  bis  jetzt  keine 
wesentliche  Bedeutung  und  der  Verlauf  der  weniger  bekannten  Falle 
biete  nichts  Charakteristisches".  Die  alteren  von  Valentiner  z.  T. 
beriicksichtigten  Mitteilungen  von  van  Camp  und  Duplay  (1850), 
Landgraf,  Dufour  und  Rilli er-Barthez  (1852),  Schnepf, 
Hi r sch,  Leubuscher  (1854),  Mildenberger-Robin,  Turk 
(1855),  Laboulbere  und  Skoda  (1856)  wurden  durch  neue  Be- 
obachtungen  insbesondere  durch  Ro  kit  an  sky  (1857),  Rindfleisch 
und  Ley  den  (1863),  Zenker  (1865)  und  Chrastina  (1866)  er- 
ganzt.  Wenn  auch  bis  dahin  die  wachsende  Kasuistik  zur  Klarung 
der  pathologisch-anatomischen  Verhaltnisse  beigetragen  hat,  so  war 
sie  dennoch  nicht  imstande,  die  Angaben  von  Frerich  und  Valen- 
tiner iiber  die  Symptome  in  wesentlichen  Punkten  zu  erganzen 
und  zu  modifizieren.  Mit  den  bahnbrechenden  Arbeiten  Charcots 
und  seiner  Schiller  (1868/69)  beginnt  nun  in  Frankreich,  wo  die  An- 
gaben Cru  veil  hi  ers  fast  in  Vergessenheit  zu  geraten  drohten,  die 
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Ara  eines  raschen  Aufschwungs.  A  us  clem  Wirrwarr  der  Symptome 
schied  Charcot  auf  Grund  seiner  im  Jahre  1862  mit  V  u  1  p  i  a  n  be- 
gonnenen  Studien  an  der  Salpetriere  Falle  aus,  die  namentlich  durch 
eine  charakteristische  Trias  klinischer  Erscheinungen  (Skandieren 
der  Sprache,  Nystagmus,  Intentionstremor)  intra  vitam  anscheinend 
mit  Sicherheit  die  Diagnose  einer  Sclerose  en  plaques  gestatteten 
und  dadurcli  zur  Aufstellung  eines  fur  diese  Krankheit  „typischen" 
Bildes  fuhrten.  Die  Gefahr  einer  Verwechslung  der  multiplen 
Sklerose  mit  der  Paralysis  agitans  war  in  ausgepragten  Fallen  durch 
die  richtige  Wiirdigung  der  fundamentalen  Unterschiede  in  der 
Zitterform  beseitigt.  Charcot  hat  aber  im  Verein  mit  Vulpian, 
Or  den  stein,  Jaccoud  nicht  nur  als  erster  feste  Fundamente  fiir 
die  klinische  Diagnose  geschalfen,  er  hat  audi  durch  das  Studium 
des  histologischen  Prozesses  und  namentlich  durch  den  Befund  einer 
relativen  Integritat  der  Nervenfasern  in  den  Plaques  einen  tieferen 
Einblick  in  die  Pathogenese  angebahnt  und  eine  Basis  fiir  das  Ver- 
standnis  der  eigenartigen  klinischen  Symptome  gegeben.  Fiir  das 
groUe  Aufsehen,  das  die  Lehren  Charcots  namentlich  nach  ihrer  um- 
fassenden  Darstellung  und  Erganzung  in  der  vorziiglichen  Monographie 
von  Bourne  ville  und  Ge rard  (1869)  imd  in  Deutschland  nach  der 
ausgezeichneten  Arbeit  L  e  o  s  (1868)  erregten,  bezeugt  der  Wetteifer, 
namentlich  franzosischer  und  deutscher  Autoren,  sie  zu  bestatigen  und 
zu  erweitern.  In  der  rasch  anschwellenden  Literatur  wurde  besonders 
die  Frage  nach  der  Eigenart  der  klinischen  Symptome  und  ihre  Ent- 
stehungsweise  sowie  nach  der  Deutung  des  mikroskopischen  Befundes 
eifrig  diskutiert  und  die  Lehren  Charcots  ausgebaut.  Die  Namen 
dieser  Autoren  und  ihre  Verdienste  um  das  Krankheitsbild  will  ich  zur 
Vermeidung  von  Wiederholungen  in  den  historischen  Notizen,  welche 
in  die  einzelnen  Kapitel  dieser  Studie  eingestreut  sind,  gebiihrend 
hervorheben.  Die  zeitlichen  Differenzen  zwischen  der  Geschichte  der 
Entwicklung  unserer  Kenntnisse  von  den  klinischen  und  pathologisch- 
anatomischen  Einzelerscheinungen  sind  zu  erheblich,  um  eine  kurze, 
gemeinsame  und  iibersichtliche  Besprechung  audi  nur  der  wichtigsten 
Symptome  zu  gestatten.  Der  Hinweis  auf  einige  Gesichtspunkte  aber, 
die  fiir  die  Auffassung  des  klinischen  Bildes  von  allgemeiner  Bedeutung 
sind,  ist  noch  erforderlich.  Das  machtige  Interesse,  das  die  multiple 
Sklerose  seit  den  Arbeiten  an  der  Salpetriere  beansprucht,  hat  eine 
Hochflut  literarischer  Arbeiten  gezeitigt,  die  auch  jetzt  noch  keines- 
wegs  abschwillt,  sondern  sich  eher  noch  verstarkt.  Besonders  die 
zunehmende  Kenntnis  von  der  Haufigkeit  der  Erkrankung  und  der 
Variabilitat  ihrer  Symptomenkomplexe,  sowie  das  Problem  ihrer  Patho- 
genese und  auch  der  Entstehungsweise  ihrer  klinischen  Erscheinungen 
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halt  en  das  Interesse  stetig  wach  und  scliaffen  immer  neue  Fragen  und 
Ratsel,  die  der  Losung  liarren.  Das  richtige  Erkennen  eines  typischen 
Falles  im  Sinne  Charcots  gehort  nicht  mehr  zu  den  „Triumphen 
klinischer  Diagnostik" ;  die  Kenntnis  der  ,,Kardinalsymptome"  Char- 
cots ist  AUgemeingut  der  Arztewelt  geworden.  Die  fortschreitende 
Verfeinerung  der  klinischen  Diagnostik  hat  jedoch  im  Verein  mit 
einem  nngemein  reichhaltigen  kasnistischen  Material  eine  zimehmende 
und  auffallige  Verschiebung  und  Erweiterung  der  von  Charcot  ge- 
zogenen  Grenzen  des  klinischen  Bildes  bedingt.  Es  hat  sich  mehr 
und  mehr  die  Uberzeugung  Bahn  gebrochen,  dafi  sich  das  „klassische" 
Bild  Charcots  nur  in  der  Minderzahl  der  Falle  findet  und  seine 
wesentlichsten  Kriterien  (Intentionstremor,  Nystagmus,  Skandieren, 
Zwangsaffekte)  namentlich  beim  Versuch  einer  Friihdiagnose  haufig 
versagen  und  Gefahr  laufen  in  ihrer  allgemeinen  Bedeutung  durch 
and  ere  ebenfalls  typische  Symptome  und  Einzelerscheinungen,  insbe- 
sondere  durch  gewisse  Augenstorungen  entthront  zu  werden.  Da  also 
trotz  der  grundlegenden  Arbeiten  Charcots  und  seiner  Schiller  ein 
AbschluB  nach  der  symptomatologischen  Seite  nicht  erreicht  wurde,  blieb 
der  klinischen  Forschung  ein  grofles  Feld  fruchtbringender  Tatigkeit. 
Namentlich  den  Arbeiten  des  Neurologen  Oppenheim  und  des 
Ophthalmologen  Uhthoff  sind  wesentliche  Fortschritte  zu  verdanken. 
Dadurch  haben  besonders  manche  Augenstorungen  bei  multipler  Skle-  - 
rose,  insbesondere  die  Papillenveranderungen  eine  iiberraschende  Be- 
deutung gewonnen;  die  Opticusaffektionen  haben  bei  Berucksichtigung 
aller  Verlaufsformen  der  multiplen  Sklerose  die  klassischen  S^miptome 
Charcots  an  Wert  uberfliigelt  und  sind  fiir  die  Diagnose  vielfach  direkt 
ausschlaggebend.  Im  Gegensatz  zu  den  erfreulichen  stetigen  Fort- 
schritten  unserer  Kenntnisse  auf  klinischem  Gebiete  steht  der  geringe 
Gewinn  an  positivem  AVissen  hinsichtlich  der  Pathogenese.  Der  Kampf 
der  Anschauungen  wogt  bei  nur  wesentlicher  Verschiebung  der  Fragen- 
stellung  seit  mehr  als  ein  em  halben  Jahrhundert  unentschieden  hin 
und  her.  Ein  kurzer  Kiickblick  mag  dies  illustrieren.  Als  Albers 
1843  in  Cannstadts  „Medizinischen  Jahresberichten"  iiber  die  ersten 
Falle  Cruveilhiers  referierte,  fiigte  er  hinzu,  daft  diese  „Krankheit 
wohl  nichts  anderes  als  das  Produkt  einer  Entziindung  sein  konne". 
Vale n tine r  bestreitet  dies  und  meint,  bei  Zurechnung  dieser  Falle 
zur  Entziindung  wiirde  man  den  Begriff  der  Entziindung  zu  einer 
praktisch  und  theoretisch  unbrauchbaren  Phrase  machen.  Wahrend 
Rindfleisch  1863  primare  Veranderungen  der  GefaBe,  sekundare 
Atrophie  der  nervosen  Elemente  und  in  dritter  Linie  eine  Meta- 
morphose der  Bindesubstanz  annimmt,  verteidigt  bereits  H  a  s  s  e  (1869) 
die  Anschauung,  daG  man  eine  sekundare  Sklerose  verschiedenen  Ur- 
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sprungs  nach  Myelitis  und  anderen  Prozessen  von  der  Sclerosis 
insularis  abgrenzen  miisse,  „bei  der  die  Verlmrtung  als  urspriing- 
liches  und  selbstandiges  Leiden  auftritt";  die  Entartung  beruhe 
liier  wohl  auf  abnormer  Entwicklung  der  Neuroglia,  „zumal  beim 
Leichenbefund  alles  fehle,  woraus  sich  ein  Zusammenhang  mit 
einem  bekannten  Krankheitsprozefi  in  anderen  Organen  vermuten 
lieBe".  Ley  den  betont  bereits  1863  mit  Nachdruck  die  Beziehungen 
der  multiplen  Sklerose  zu  Myelitis,  insbesondere  zu  der  chronischen 
Myelitis;  andererseits  Bourneville  und  Gerard  erkennen  es  1849 
als  einen  groBen  Fortschritt  an,  dafi  man  nunmehr  durch  die  Ab- 
scheidung  der  multiplen  Sklerose  den  vagen  Begriff  der  chronischen 
Myelitis  enger  umgrenzen  kann  —  kurz,  die  Geschichte  der  multiplen 
Sklerose  lehrt,  dafi  Griinde  und  Gegengriinde  fiir  diese  und  jene  An- 
schauung  in  alten  und  neuen  Gewandern  ruminiert  werden  und  sich 
bald  in  jenen,  bald  in  diesem  Lager  die  Hilfstruppen  zum  Beweise 
verstarken.  So  kommt  es,  daB  fiir  die  Allgemeinheit  der  Kampf  noch 
unentschieden  ist.  Was  die  Histogenese  betrifft,  so  steht  selbst  das 
Dogma  Charcots  von  der  relativen  Integritat  des  eigentlichen 
„nervosen"  Gewebes,  insbesondere  der  Axencylinder,  z.  Z.  von  neuem 
zur  Diskussion.   Doch  davon  spater! 


Klinisclie  mid  pathologisch-anatomische  Begriffs- 
bestimmung  der  multiplen  Sklerose. 


Da  sich  die  Neuroglia  nach  Weigert  vom  morphologischen 
und  biologischen  Standpunkt  aus  wie  eine  echte,  faserige  Binde- 
substanz  verhalt  und  infolgedessen  iiberall  da,  wo  ihr  bei  Aus- 
fall  an  eigentlichem  „nervosen"  Material  Gelegenheit  zu  reparato- 
rischer  Wucherung  gegeben  ist,  durch  eine  bei  groBer  Intensitat 
gemeinhin  schon  an  einer  Konsistenzzunahme  des  Gewebes  kennt- 
liche  Neubildung  von  Zwischensubstanz  reagiert,  kann  bei  weiter 
Fassung  des  Begriffes  das  Endprodukt  pathogenetisch 
ganzlich  verschiedener  Prozesse,  unter  der  Voraus- 
setzung,  dafi  dieselbe  eine  herdformige  Erkrankung 
des  Parenchyms  verursachen,  bei  der  Sektion  eine 
„multiple  Sklerose"  sein.  In  derselben  Weise,  wie  der 
Dermatologe  alle  Prozesse,  die  zu  auf  derHaut  zer- 
streuten  Bindegewebsnarben  fiihren,  niemals  als  ein- 
heitliches  Krankheitsbild  auffassen  kann,  sonde rn 
dieselben  je  nach  ihrer  Entstehung  (Verbrennungen, 
Hautgeschlire  usw.)  scheidet,  muB  demgemafi  auch  der 
Neurologe  die  v erschie den artigen  E  rkrankung  en, 
welch e  zur  Entwicklung  disseminierter  sklerotischer 
Herde  in  Gehirn  und  Kiickenmark  i^nlaB  geben,  not- 
wendig  nach  ihr  erPathogenese  sonde  rn.  Zur  Klassifikation 
stehen  dem  Neurologen  ahnliche  Hilfsmittel  zur  Verfiigung  wie  dem 
Dermatologen ;  er  wird  ebenso,  wie  es  der  letztere  bei  den  Haut- 
narben  tut,  namentlich  die  Lokalisation  und  Eigenart  der  sklerotischen 
Plaques  studieren  und  in  Grenzfallen  stets  das  voraus- 
gegangene  klinische  Bild  der  Erkrankung  zur  Ent- 
scheidung  heranziehen.  Wir  kennen  nun  schon  jetzt 
mehrere    atiologisch    und    histogenetisch  grundver- 
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schiedeneFormen  dieser  „m  u  1 1  i  p  1  e  n  Sklerose"  im  weiteren 
Sinne.  Dieselben  lassen  sicli  einteilen  einerseits  in  solche  Prozesse,  die 
wohl  stets  unter  dem  direkten  ursachlichen  EinfluB  exogener  Momente 
entstehen  und  zu  multipler  Herddegeneration  und  Herdentzundung 
fiihren  und  andererseits  in  ein  pathogenetisch  einheitliches,  umschriebenes 
Krankheitsbild,  dessen  Grundursache  keinesfalls  eine  bekannte  auBere 
Schadlichkeit  sein  kann,  sondern  mit  groBter  Wahrscheinlichkeit  in 
einer  angeborenen  abnormen  Veranlagung  zu  suchen  ist.  Zu  den- 
jenigenErkrankungen,  bei  denen  imGefolge  multipler  Herddegeneration 
und  Herdentzundung  inselformig  zerstreute,  im  wesentliclien  durch 
Neubildung  von  Neurogliafasern  gebildete  Narben  entstehen,  gehoren 
alle  Prozesse,  welche  entweder  durch  sinnfallige  primare  GefaB- 
erkrankungen  namentlich  auf  syphilitischer  und  arterioskleroiischer 
Basis  oder  durch  eine  toxisch-infektiose  Entzttndung  in  Form  einer 
disseminierten  Myelitis  und  Encephalomyelitis  eine  Schadigung  des 
„nervosen"  Gewebes  im  Gefolge  haben.  In  scharfem  Gegensatz 
zu  diesen  in  ihrer  Gesamtheit  seltenen  Prozesse n , 
der  en  histogenetisches  Endprodukt  eine  „sekundare 
multiple  Sklerose"  im  Sinne  von  Schmaus  und  Ziegler 
ist,  stent  die  relativ  haufige,  wohl  auf  kongenitalen 
Entwicklungsstorungen  beruhende,  von  Schmaus  und 
Ziegler  als  „primare  multiple  Sklerose"  bezeichnete 
Erkrankung,  welche  sich  fast  stets  von  alien  anderen 
Prozessen  durch  zahlreiche  und  pragnante,  klinische 
und  pathologsch-anatomische  Merkmale  scharf  unter- 
scheidet  und  nach  dem  jetzigen  Stande  u use res 
Wis  sens  am  best  en  als  multiple  Gliose  (Striimpell)  auf- 
zufassen  ist.  Das  letztere  Krankheitsbild ,  welches  zum  Gegen- 
stand  dieser  Studie  geworden  ist,  stellt  die  eclite  multiple  Sklerose 
oder  die  multiple  Sklerose  im  engeren  Sinne  dar. x)  Das  patho- 
logisch-anatomische  Substrat  derselben  unterscheidet  sich  von  den 
im  Gefolge  der  „sekundaren  multiplen  Sklerose"  (im  Sinne  Schmaus- 
Zieglers)  entstehenden  Veranderungen  durch  Kennzeichen,  die 
einzeln  gelegentlich  auch  bei  jenen  Formen  vorkommen,  in  der  Ge- 
samtseit  aber  ihnen  vollig  fremd  sind.  Diewesentlichsten  patho- 
logisch-anatomischen  Kennzeichen  sind  folgende: 

Nur  in  den  Neuroglia  enthaltenden  Teilen  des  Nervensystems 
etablieren  sich  bei  der  echten  multiplen  Sklerose  meist  sehr  zahlreiche 


J)  tiberall  da,  wo  ich  im  Texte  von  der  multiplen  Sklerose  spreche,  handelt  es 
sich  stets  um  die  eclite,  von  Schmaus  und  Ziegler  als  „primare  multiple 
Sklerose"  bezeichnete  Form,  also  um  die  multiple  Sklerose  im  engeren  Sinne. 
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und  in  autoptisch  sichergestellten  Fallen  wohl  stets  im  Gehirn  unci 
Riickenmark  zerstreute  Inseln  erkrankten  Gewebes.  Diese  Plaques 
entwickeln  sich  unter  haufiger  und  auffalliger  Neigung  zur  Symmetrie 
mit  Vorliebe  an  gewissen,  schon  in  der  Norm  an  Neuroglia  reichen 
Stellen  des  Zentralnervensystems  und  sind  hinsichtlich  ihrer  Lokali- 
sation  vom  Gefaflverlauf  gelegentlich  nur  insofern  abhangig, 
als  der  Prozefl  von  den  in  der  Umgebung  der  Gefane  liegenden 
starkeren  Neurogliamassen  ausgehen  kann.  Sie  erreiclien  —  in  vielen 
typischen  Fallen  ohne  erkennbare  bezw.  wesentliche  Schrumpfung  — 
oft  eine  bemerkenswerte  Grone,  insofern  sie  z.  B.  in  Riickenmark, 
Medulla  oblongata  und  Pons  an  dieser  oder  jener  Stelle  den 
ganzen  Querschnitt  einnehmen  konnen.  Bei  mikroskopischer 
Unter suchung  erweisen  sich  die  Herde,  die  bei  der  Markscheiden- 
farbung  von  Querschnitten  wie  mit  einem  Locheisen  ausgeschlagen 
oder  mit  einer  Scliere  aus  dem  gesunden  Gewebe  herausgeschnitten 
erscheinen,  charakterisiert  durch  eine  enorm  exzessive,  weniger 
scharf  begrenzte  Neuroglia wucherung,  die  bei  sinnfalliger 
relativer  Integritat  der  Ganglienzellen  und  N erven- 
fa  sern  im  Bereich  des  ganzen  Her  des  einer  seits  und 
einer  ausgesprochenen  Degeneration  derMarkscheiden 
an  der  seits  zurBildung  eines  1  Ii  eke  n  lose  n  (niemals  „areo- 
laren"),  der  Hauptmasse  n a c h  aus  kolossalen  Mengenneu- 
gebildeter  Fasern  bestehenden  der  ben  Gewebes  AnlaB 
gibt.  Wahrend  durch  die  relative  Integritat  der  „nervosen"  Ele- 
mente  das  Auftreten  wesentlicher  sekundarer  Degenerationen  ver- 
hindert  wird,  fehlen  gleichzeitig  innerhalb  der  Plaques  konstant  alle 
Anhaltspunkte  fur  die  Annahme  einer  primaren  Erkrankung  der  Ge- 
fafiwande.  In  den  seltenen  Fallen,  in  denen  die  patliologiscb-anato- 
mische  Dilferentialdiagnose  der  ecliten  multipleu  Sklerose  von  den 
sekundaren  Formen  schwanken  kann,  fallt  die  Entsclieidung  durcli 
die  gleichzeitige  Beriicksichtigung  des  klinischen  Bildes  und  nament- 
lich  des  Krankheitsverlaufes. 

In  klinischer  Hinsicht  ist  wohl  alien  disseminierten  Er- 
krankungen  des  Zentralnervensystems  infolge  der  Variation  an  Zahl, 
Grofie  und  Sitz  der  Herde  die  Neigung  zu  einem  vielgestaltigen  Sym- 
ptom enkomplex  und  zur  Vereinigung  cerebraler  und  spinaler  Symptome 
im  Krankheitsbild  gemeinsam.  Abgesehen  davon,  daB  die  ,,sekundare 
multiple  Sklerose"  im  Sinne  von  Schmaus  und  Ziegler  anscheinend 
niemals  imstande  ist,  das  von  Charcot  entworfene  „klassische"  Bild 
der  echten  multiplen  Sklerose  in  scharfer  Auspragung  der  Einzel- 
symptome  und  Verlaufseigentiimlichkeiten  tauschend  zu  kopieren,  ge- 
lingt  auch  in  der  groBen  Mehrzahl  der  Grenzfalle  die  Unterscheidung 
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bei  gleichzeitiger  Beriicksichtigung  gewisser  Einzelsymptome  und 
Symptom  engruppierungen  einerseits  und  des  Krankheitsverlaufes 
andererseits. 

Die  echte  multiple  Sklerose  oder  (die  multiple  Sklerose  im  engeren 
Sinne),  welche  —  von  der  Kindheit  abgesehen  —  eine  ausgesprochene 
Pradilektion  fiir  das  jugendliche  Alter  besitzt,  stellt  eine  chronische 
und  bei  gemeinhin  jalire-  bis  jahrzelmtelanger  Dauer  prognostisch 
ungiinstige  Erkrankung  dar,  welche  —  gewohnlich  ohne  wesentliche 
Gelegenheitsursache  —  haufiger  allmahlich  als  scheinbar  plotzlich 
oder  subakut  beginnt  und  ein  zu  sprungweiser  Weiterentwicklung, 
Schiiben,  sowie  gelegentlich  weitgehenden  Remissionen  neigenden,  im 
grofien  und  ganzen  aber  dennocli  progressiven  Verlauf  zeigt.  Trotz 
der  bei  oberflachlicher  Betrachtung  verwirrenden 
Variabilitat  der  klinischen  Er scheinungsweise,  die 
das  Bild  der  verse hiedensten  Him-  und  Riickenmarks- 
krankheiten  nachzuahmen  imstande  i  s  t ,  beobaclitet 
man  u nter  der  Voraussetzung,  daft  sich  dieResultate 
einer  e  in  g  eh  end  en  n  euro  logis  c  hen  Unter  s  uchung  und 
gen  a  u  ester  anamnestischer  Erhebungen  gegenseitig 
erganzen,  die  auf  den  erst en  Blick  paradoxe  Tatsache, 
daB  die  Grundzuge  des  klinischen  Bildes  in  der  grofien  Mehrzahl 
der  Ealle  durchaus  monotone  sind.  Diese  Monotonie  beruht  auf 
den  skizzierten  Verlaufseigentumlichkeiten  einerseits  und  der  unge- 
mein  haufigen  Wiederkehr  gewisser,  oft  unscheinbarer,  aber  trotzdem 
fiir  die  Diagnose  ungemein  wertvoller  Einzelsymptome  und  gewissen 
typischen  Symptomengruppierungen  andererseits.  Namentlich  vermag 
bei  der  Fliichtigkeit  vieler  ohne  Residuen  wieder  verschwindenden 
Symptome  die  Erganzung  des  wahrend  einer  Krankheitsphase  be- 
stehenden  objektiven  Befundes  durch  eine  exakte  Anamnese  gewohn- 
lich eigenartige  Kombinationen  spinaler  und  cerebraler  Erscheinungen 
auch  dann  naclizuweisen,  wenn  eine  Kopie  anderer  Hirn-Riickenmarks- 
krankheiten  z.  B.  spinaler  Alfektionen  im  momentanen  Zustandsbild 
vorliegt.  Unter  den  cerebralen  Symptomen  gebiihrt  an  diagnostischer 
Bedeutung  der  Gesamtheit  der  Augenstorungen  (Papillen  ver- 
anderungen  besonders  in  ihren  Beziehungen  zum  Ver- 
halten  der  Sehscharfe  und  zum  Gesi  chtsf  eld,  Nystag- 
mus, A ugenmuskelpa resen)  entschieden  der  Vorrang.  Die 
wesentlichsten  iibrigen  Gehirnerscheinungen  sind  neben  gelegentlichen, 
aber  fast  stets  mafiigen  psychischen  Storungen  Veranderungen  der 
Sprache  (insbesondere  Skandieren),  „Z wangsaf f ekte leichte 
apoplek  tiforme  und  ScliAvindelanfalle,  sowie  Paresen  einzelner 
Hirnnerven.    Die  spinalen  Symptome  werden  fast  stets  durch  Motili- 
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tatsstorungen  namentlich  in  Form  von  Bewegungszittern, 
A t a x i e ,  abnormer  Ermiidbarkeit  der  Muskulatur  und  spastischen 
Pares  en  (insbes.  der  Unterextremitaten)  beherrscht.  Empfin- 
dungsanomalien,  die  allerdings  nur  ausnahmsweise  in  starkeren, 
nicht  dnrch  Spasmen  und  Kontrakturen  bedingten  Schmerzen  bestehen, 
und  Storungen  im  Bereich  des  Urogenitalsystems ,  insbesondere  der 
Blasentatigkeit  finden  sich  zwar  fast  regelmaBig,  treten  aber 
wegen  ihrer  meist  nur  geringfiigigen  Auspragung  gewohnlich  in  den 
Hintergrimd.  Trophisch-vasomotorische  Storungen  sind 
relativ  selten  und  im  allgemeinen  nur  von  untergeordneter  Bedeutung. 
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Vorkommen. 

Der  schwierige  Versuch,  auf  dem  Wege  der  Statistik  Anhalts- 
punkte  zur  Entscheidung  der  Frage  nach  der  absoluten  Hauflgkeit 
der  Erkrankung  an  multipler  Sklerose  zu  gewinnen,  muB  z.  Z.  noch 
mit  solchen  Fehlerquellen  rechnen,  daB  eine  kritische  Nachpriifung 
jegliche  Verallgemeinerung  der  Kesultate  verhindert.  Die  Griinde 
dieses  MiBerfolges  sind  leicht  ersiclitlich ;  ich  will  jedoch  die  wiclitigsten 
kurz  hervorheben.  Vorerst  handelt  es  sich  nicht  urn  ein  Krankheits- 
bild  mit  allgemein  anerkannten,  stets  scharf  umschriebenen,  hervor- 
stecliendem  Symptomenkomplex,  sondern  um  ein  Leiden,  dessen  noso- 
logische  Stellung  und  differentialdiagnostisclie  Abgrenzung  noch  Gegen- 
stand  reger  und  scharfer  Diskussion  sind.  Die  „klassischen"  Falle 
sind  eben  wesentlich  seltener,  als  die  „formes  frustes",  deren  Er- 
kennung  an  die  neurologische  Ausbildung  des  Untersuchers  grofiere 
Anforderungen  stellt;  halt  man  aber  nach  einer  sorgfaltigen  Analyse 
eines  atypischen  Falles  die  Diagnose:  multiple  Sklerose  far  gerecht- 
fertigt,  so  erlebt  auch  der  Fachmann  trotz  Schulung  und  Erfahrung 
bei  der  Autopsie  nicht  ganz  selten  Enttauschungen,  die  zuweilen  sogar 
in  „klinisch  sicheren"  Beobachtungen  nicht  ausbleiben.  Ferner  muB 
man  die  grofie  Variabilitat  des  Materials  der  einzelnen  Kliniken  be- 
riicksichtigen  —  eine  Verschiedenheit,  die  sich  naturgemafi  nicht  nur  in 
dem  Zahlenverhaltnis  zwischen  den  „inneren"  Leiden  im  strengeren 
Sinne  und  den  Nervenleiden ,  sondern  auch  hinsichtlich  der  relativen 
Haufigkeit  der  einzelnen  Krankheitsformen  des  Zentralnervensystems 
unter  sich  geltend  macht.  Endlich  hat  die  Benutzung  des  Sektions- 
materials  der  pathologisch-anatomischen  Institute  seine  groBen  Be- 
denken.  Abgesehen  davon,  daB  dasselbe  in  seiner  Zusammensetzung 
ebenfalls  erheblichen  ortlichen  und  sogar  zeitlichen  Schwankungen 
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unterworfen  ist  und  sich  gewohnlich  nur  aus  bestimmten  Bevolkerungs- 
klassen  rekrutiert,  entgehen  dem  Pathologen  zahlreiche  Falle  auch 
dadurch,  daB  der  gemeinhin  chronische  Verlauf  der  Erkrankung  einen 
dauernden  Aufentlialt  in  der  Klinik  haufig  verbietet. 

Zur  Entkraftung  des  an  sich  berechtigten  Vorwurfs,  daB  die 
nachstehenden  Angaben  iiber  die  Haufigkeit  der  cerebrospinalen 
Herdsklerose  recht  unbestimmte  sind,  kann  ich  demgemaB  gewichtige 
Entschuldigungsgriinde  anfiihren. 

Mein  Material  gestattet  nun  den  SchluB,  daB  die  multiple 
Sklerose  eine  haufige  Erkrankung  des  Zen tralnervensy stems 
darstellt,  und  anZahl  der  Falle  in  Er  lan  gen  sicher- 
lich  die  Syringomyelic,  sowie  die  Lues  cerebrospinal 
iibertrifftundvielleichtsogarandie  Tabes  her  an  reiclit.1) 
Hinsichtlich  der  Syringomyelic  ist  freilich  Schlesinger  anderer  An- 
schauung;  er  meint,  daB  sie  haufiger  als  die  multiple  Sklerose  zur 
Beobachtung  gelangt.  Wahrend  desselben  Zeitraums  jedoch,  aus  dem 
meine  Falle  von  Sclerose  en  plaques  stammen,  fanden  in  Erlangen 
nur  29  Syringomyeliekranke  Aufnahme.  Die  relativ  geringe  Haufig- 
keit der  Lues  cerebro- spinalis  und  auch  der  Tabes  wird  mit  den 
Erfahrungen  mancher  Neurol ogen  in  Grofistadten  in  schroffem  Wider- 
spruch  stehen.  Der  Gegensatz  erklart  sich  wohl  zwanglos  durch  die 
groBere  Seltenheit  der  Syphilis  bei  der  Landbevolkerung,  welche  den 
grofiten  Teil  unseres  Materials  lieferte.  Auch  nach  unserer  Erfahrung 
zeigte  sich  im  Laufe  der  Jahre  eine  scheinbare  Zunahme  der  Falle, 
die  zweifellos  mit  der  allmahlichen  Verfeinerung  der  klinischen  Dia- 
gnostik  in  Zusammenhang  steht.  Wir  zweifeln  deshalb  nicht,  daB  mit 
fortschreitender  Kenntnis  der  „formes  frustes"  die  Zahl  der  Falle 
sich  vermehren  und  somit  die  multiple  Sklerose  an  klinischer  Be- 
deutung  noch  gewinnen  wird.  Schon  jetzt  laBt  sich  verfolgen,  daB 
die  Serien  der  Eigenbeobachtungen  der  einzelnen  Autoren  sich  wesent- 
lich  rascher  vergroBern,  als  es  einer  reinen,  durch  die  Zeit  bedingten 
Zunahme  entsprechen  wiirde.  Es  ist  deshalb  moglich  und  sogar  recht 
wahrscheinlich ,  daB  die  Anschauungen  iiber  das  Vorkommen  der 
multiplen  Sklerose  noch  weiterhin  eine  erhebliche  Modification  er- 
fahren  konnen.  Da  nicht  selten  ein  starkes  MiBverhaltnis  besteht 
zwischen  der  Intensitat  der  klinischen  Symptome  und  des  pathologisch- 


J)  Der  Befimd,  daC  die  multiple  Sklerose  ein  relativ  haufiges  Leiden  ist,  steht 
auch  mit  unseren  bisherigen  Erfahrungen  an  dem  Material  der  medizinischen  Klinik 
in  Breslau  durchaus  in  Einklang;  ich  konnte  im  Laufe  des  letzten  Wintersemesters 
dort  16  einschlagige  Falle  untersuchen  —  also  eine  fur  diesen  Zeitraum  immerhin 
stattliche  Zahl. 
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anatomischen  Befunds,  werden  auch  die  haufigere  ErofFnung  des  Wirbel- 
kanals  und  die  Kontrolle  durch  das  Mikroskop  bei  anscheinend  zweifel- 
haftem  oder  selbst  negativem  makroskopischen  Leichenbefund  zur 
Klarung  beitragen  miissen. 

Die  Frage  nach  dem  EinfluB  des  Geschlechts  auf  die  Haufig- 
keit  der  Erkrankimg  wird  von  den  friiheren  Statistiken  recht  ver- 
schieden  beantwortet ;  man  berechnet  bald  ein  Pravalieren  der  Frauen, 
bald  eine  ungefahr  gleichmafiige  Beteiligung  der  Geschlechter  an  der 
Gesamtzahl  der  Falle. 

Als  Beweise  fur  ein  Pravalieren  der  Manner  verwertete  man  insbesondere 
die  Angaben  von  Irma  Klaufiner  (78  m.,  48  w.),  Elter  (30  m.,  8  w.),  Probst 
(58  m.,  24  w.),  Frankl-Hoch wart  (140  m.,  66  w.),  Lotsch  (Verhaltnis  von 
2— 2:1),  Uhthoff  (67  m.,  33  w.),  Krafft-Ebing  und  Pierre  Marie;  eine 
starkere  Beteiligung  des  weiblichen  Geschlechts  fanden  u.  a.  Char- 
cot (25  w.,  9  m.),  Berlin  (26  w.,  13  m.)  und  neuerdings  auch  Bruns  (70  Proz.  w., 
30  Proz.  m.). 

Die  75  Falle  meiner  Statistik  nun  verteilen  sich  auf  35  mannliche 
und  40  weibliche  Individuen.  Die  geringe  DiiFerenz  zwischen  beiden 
Geschlechtern  gestattet  meines  Ermessens  nur  die  Schlufifolgerung, 
dafi  eine  sichere  und  wesentliche  Predisposition  der 
Manner  oder  der  Frauen  zur  Erkrankung  an  Sclerose 
en  plaques  nicht  nachweisbar  ist.  Abgesehen  da  von,  dafi 
dieser  Befund  im  Einklang  mit  den  Angaben  von  Gowers,  Hoff- 
mann, S  trump  ell,  Leyden  und  Goldscheider  steht,  spricht 
fiir  die  Kichtigkeit  desselben  auch  das  Resultat  einer  Statistik  iiber 
81  autoptisch  sichergestellte  und  von  mir  aus  der  Literatur  ge- 
sammelte  Falle,  unter  denen  40  Manner  und  41  Frauen  waren.  Die 
widersprechenden  Befunde  sind  wohl  auf  Fehlerquellen  zuriickzu- 
fuhren.  So  erklart  Uhthoff  das  scheinbare  Pravalieren  des  mann- 
lichen  Geschlechts  in  seiner  Statistik  einfach  dadurch,  daft  die 
Mannerabteilung  wesentlich  grower  war;  andererseits  mufite  Charcot 
ein  tiberwiegen  des  weiblichen  Geschlechts  finden,  weil  sein  Material 
hauptsachlich   der  Salpetriere,  einem  Frauenhospital ,  entstammte. 

Die  vielfachbestatigteAngabeCharcots,  daBdisse- 
minierte  Sklerose  eine  ausgesprochene  Vorliebe  fiir  das  jugend- 
liche  Alter  besitzt,  findet  kaum  mehr  Widerspruch;  ich 
fiige  einige  statistische  Ergebnisse  bei. 

Charcot  sah  die  Krankheit  sich  am  hauiigsten  zwischen  dem  20.  und  25.  Lebens- 
jahr  entwickeln,  selten  nach  dem  30.  und  hielt  das  40.  fiir  die  auJBerste  Grenze.  Die 
groCte  Zahl  der  Beobachtungen  fallt  nach  Leyden-Goldscheider,  Probst 
und  Lotsch  in  die  dritte  Dekade,  nach  Elter  auf  das  Alter  von  20—35  Jahren; 
nach  Lotsch  liegt  weiterhin  ein  zweites  Maximum  zwischen  30  und  40,  ein  Mini- 
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mum  im  Kindesalter  und  im  Senium.  Bruns-Stolting-  registrierten  als  friihesten 
Beginn  unter  38  Fallen  19  und  als  spatesten  35  Jahre.  Nach  S trump  ell  und 
Hoffmann  kommt  das  Leiden  vorzugsweise  zwischen  dem  18.  und  35.  Jahre  vor; 
nach  Oppenheim  „fallt  ihr  Beginn  in  das  Ende  des  zweiten  und  den  Anfang  des 
dritten  Dezenniums" ;  nicht  ungewohnlich  ist  nach  diesem  Autor  allerdings,  „daC  sie 
sich  erst  in  der  Zeit  vom  30.  bis  zum  45.  Lebensjahr  bemerklich  macht,  wahrend  sie 
nur  selten  noch  spater  auftritt.  Die  von  Probst,  Uhthoff  und  von  Frankl- 
Hochwart  gefundenen  Zahlen  illustriert  die  folgende  kleine  Tabelle: 


Alter  —9  J.  10—19  20—29  30—39  40-49  50—59  60—69 


Gesamtzahl 
der  Falle. 


Probst 

1 

9 

25 

13 

5 

5 

58 

Uhthoff 

6 

6 

27 

34 

19 

7 

1 

100 

v.  Frankl-Hochwart 

8 

49 

83 

51 

10 

5 

206 

Im  ganzen 

15 

64 

135 

98 

34 

17 

1 

364 

In  Prozenten 

4,1  % 

17,6% 

37,1  % 

26,9% 

9,3  % 

4,7% 

0,3% 

Manche  Autoren  machten  nun  bei  der  statistischen  Verarbeitung 
ihres  Materials  den  Fehler,  daB  sie  ihrer  Berechnung  das  Alter  der 
Patientin  nicht  im  Beginn  der  Erkrankung,  sondern  zur  Zeit  der 
Aufnahme  in  die  klinisclie  Behandlung  zugrnnde  legten.  Bei  dem 
chronischen  Verlauf  des  Leidens  wird  naturlich  dadurcli  eine  relativ 
starkere  Beteiligung  spaterer  Dekaden  vorgetauscht.  Die  entstehende 
Differenz  zeigt  sich  deutlich  bei  der  folgenden  Ubersicht  iiber  meine 
eigenen  Resultate. 

Alter  15-20  J.  21-30  31—40  41—50  51-60   Gesamtzahl  d. Falle. 

Im  Beginn  der  Er-       12  33         23         6  1  75 

krankung  16%       44%    30,7%     8%  1,3% 

Bei  der  Aufnahme        3  30         30         9  3  75 

in  die  Klinik  4  %        40  °|0     40  %      12  %      4  % 

Bei  einem  Vergieich  der  auf  die  einzelnen  Dekaden  fallenden 
Prozentzahlen  findet  man  ferner,  dafi  sich  die  klinischenEr- 
scheinungen  einer  Erkrankung  an  Sclerose  en  plaques 
am  haufigsten  im  dritten  Dezennium  einstellten.  Der  fur 
diese  Lebensperiode  berechnete  Wert  von  iiber  40Proz.  (also  iiber  \  der 
Gesamtzahl  der  Falle!)  entspricht  den  Kesultaten  anderer  Statistiken 
und  ungefahr  audi  dem  aus  364  Beobachtungen  von  Probst,  Uhthoff 
und  vonFrankl-Hochwart  sich  ergebenen  Prozentsatz  (37,1  Proz.). 
DiejenigeDekade,  welche  nach  der  dritten  am  haufigsten 
befallen  wurde,  ist  entschieden  die  vierte (30,7 Proz).  Daraus 
folgt,  daB  in  nahezu  3/i  nieiner  Falle  das  Leiden  zwischen  20—40 
Jahren  Degann.  Dafl  auch  ausgepragte  Symptome  der  multiplen 
Sklerose  sich  im  Gegensatz  zu  der  friiheren  Meinung  Charcots 
nach  dem  40.  und  sogar  nach  dem  50.  Lebensjahr  entwickeln  konnen, 
beweist  auch  meine  Statistik ;  zahlreiche  Autoren  haben  schon  friiher 
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auf  diese  Tatsache  hinge wiesen  (cf.  Bourneville,  Krafft-Ebing, 
Probst,  Werner,  Redlich,  St riimp ell,  Bastian,  Kir kland, 
I r m a  K 1  a  u  B  n  e  r ,  Kroger,  B o r s t ,  Huber,  W e r d n i g ,  Mayer, 
Oppenheim.)  Obwohl  die  Kasuistik  zeigt,  daB  die  Gefahr  einer 
klinischen  Fehldiagnose  im  spateren  Alter  stetig  zunimmt,  wird  doch 
der  Beweis  fur  das  Vorkommen  der  disseminierten  Herdsklerose  nacli 
dem  50.  Jahr  durch  Autopsien  geliefert;  so  z.  B.  beschrieb  Mayer 
einen  Fall  bei  einem  68jahrigen  seit  langen  Jahren  kranken  Mann, 
S  t  r  ii  m  p  e  1 1  bei  einem  60-  und  H  u  b  e  r  bei  einem  58  jahrigen  Patienten, 
Borst  und  Kroger  bei  je  einem  57,  Werdnig  bei  einem  56  und 
Probst  bei  einem  54  Jabre  alten  Individuum. l)  Ein  groBer 
Teil  der  Fa  lie  aus  ho he rem  Alter  halt  aller  dings  so- 
wohl  in  klinischer  wie  in  pathologisch-anatomischer 
Hinsicht  einer  Kritik  nicht  stand.  Da  aber,  wo  im 
holier  en  Alter  (im  6.  und  insbesondere  im  7.  Dezennium) 
die  Diagnose  vollauf  begriindet  schien,  handelte  es 
sich  meist  urn  Beobachtungen  mit  wesentlich  friiherem 
Beginn  der  ersten  Symptome  und  sehr  gutartigem  Ver- 
lauf,  welch er  Neigung  zu  langen  Remissionen  und 
Intermission  zeigte. 

Die  Interpretation  der  Tatsache,  daB  das  Material  der  Er- 
langer  Klinik  liber  keinen  einzigen  Fall  verfiigt,  in 
dem  die  Symptome  der  disseminierten  Skleroseim  K  in  des- 
alt er  zurvollenEntwicklung  gelangt  sind,  erfordert  eine 
breitere  Darstellung  mit  historischen  Vorbemerkungen. 

Im  Gegensatz  zu  Charcot,  der  anfanglich  das  Auftreten  der 
Erkrankung  im  Kindesalter  bezweifelte,  trat  im  Jahre  1883  Pierre 
Marie,  gestiitzt  auf  eine  Zusammenstellung  von  13  Fallen  mit  Nach- 
druck  fur  das  Vorkommen  in  dieser  Lebensperiode  ein.  Im  AnschluB 
daran,  wurden  neue,  an  Zahl  stetig  zunehmende  Einzelbeobachtungen 
verolfentlicht ,  so  daB  Unger  und  Mousowo  im  Jahre  1887  liber 
19  bzw.  21  Falle,  Nolda  und  Mensi  1891/92  iiber  26,  Totzke  1893 
iiber  35,  S  c  h  u  p  f  e  r  1902  bereits  iiber  59  Falle  berichten  konnten. 
Ich  lasse  ein  alphabetisches  Verzeichnis  der  Autoren,  deren  aus  dem 
Kindesalter  stammenden  Falle  die  Literatur  zitiert,  hier  folgen: 

Bod  sou,  Boury,  Bruns,  Cestan  et  Gnillaiu,  Cheadle,  Dawson, 
Dickinson,  Drechfeld,  Drummond,  Eichhorst  (cf.  Leuch),  D'Espiue 
et  Picot,    Frankl-Hockwart,    Freud,    Freund,    Henschen,  Higier, 


*)  Der  Fall  Kirk  lands,  in  dem  es  sick  urn  eine  75jakrige,  seit  16  Jahren 
leidende  Frau  handelt,  gehort  nack  dem  pathologisck-anatomiscken  Befund  nickt  zur 
Sclerosis  multiplex  in  unserem  Sinne. 
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Ho d e maker,  Jaccoud,  Jacobsohn,  Jaksch,  Konig,  Krafft-Ebing, 
Krzywicki,  Lebreson,  Lent,  Leusch,  Marie,  Massalogno  et  S i  1  - 
vestrie,  Men  si,  Moncorvo,  Moussons,  Noef,  Nolda,  Oppenheim, 
Pelizaeus,  Philadow,  Pollak,  Pollard,  RailtonjRaymond-Landois^ 
Eendu,  Buss  el,  Sachs,  Sanne  et  Barthez,  Schabad,  Schonfeld, 
Schupfer,  Sorgente,  Sparks,  Stadthagen,  Stieglitz,  Totzke,  West- 
phal,  Williams. 

In  der  Uberzeugung,  daC  das  Vorkommen  der  Sclerose  en  plaques  im  Kindes- 
alter  durch  ein  anscheinend  reiches  und  beweiskraftiges  kasuistisches  Material  ge- 
sichert  ist,  versuchte  man  dnrch  statistische  Verarbeitung  desselben  und  Vergleich 
der  Resultate  mit  denjenigen  beim  Erwachsenen  die  relative  Haufigkeit  solcher  Falle, 
den  friihesten  Termin  des  Beginns,  die  Eigenart  der  Symptome  und  des  Verlaufs, 
und  das  Verhalten  der  Prognose  zu  studieren.  Auf  die  erheblich  variierenden  An- 
gaben  iiber  die  relative  Haufigkeit  komme  ich  bei  der  kritischen  Besprechung 
der  Kasuistik  zuriick  und  hebe  hier  nur  hervor,  daG  Lent  unter  51  Beobachtungen 
die  multiple  Sklerose  6mal  (2  im  1.  Quinquenium,  3  im  2.,  1  im  3.)  und  Krafft- 
Ebing  unter  100  Fallen'  13mal  im  Kindesalter  fanden.  Was  den  friihesten 
Termin  des  Beginns  betrifft,  so  wurde  die  unterste  Grenze  durch  die  Statistik 
Maries  auf  den  14.,  durch  diejenige  Sorgentes  auf  den  5.  Lebensmonat  fest- 
gesetzt.  Pollak  hatte  schon  friiher  sogar  einen  allerdings  hochst  zweifelhaften 
Fall  von  „kongenitaler"  multipler  Herdsklerose  beschrieben  (s.  u.).  Am  haufigsten 
jedoch  soil  nach  Totzke  im  Einklang  mit  der  friiheren  Angabe  Maries  der  Beginn 
etwa  in  das  dritte  Lebensjahr  fallen  und  die  Erkrankung  zudem  die  Knaben  be- 
vorzugen.  Die  ursachliche  Bedeutung  der  akuten  Infektionskr  ank- 
heiten  erfreut  sich  in  der  Literatur  bei  den  Fallen  im  Kindesalter  einer  allgemeineren 
Anerkenriung  und  hoheren  Bewertung  als  bei  denjenigen  aus  spateren  Lebensperioden. 
Wahrend  z.  B.  Redlich  bei  alteren  Individuen  gewohnlich  anderweitige  atiologische 
Momente  annimmt,  besitzen  nach  ihm  die  Infektionskrankheiten  bei  Kindern  un- 
zweifelhaft  einen  grofien  Einflufi.  Nolda  meint  sogar  in  Anlehnung  an  die  These 
Maries,  da!3  in  vielen  Fallen  des  Kindesalters  sich  die  Sclerose  en  plaques  direkt 
aus  den  verschiedensten  akuten,  infektiosen  Erkrankungen  heraus  entwickeln  konne. 
Unter  den  Krankheitsursachen  bei  der  infantilen  Form  hat  man  auCerdem  deutliche 
hereditare  Einfliisse  (Marie,  Bod  son,  Freund,  Totzke),  die  Lues  heredita. 
(z.  B.  Jacobsohn)  und  gelegentlich  auch  das  Trauma  (Russel)  angefiihrt.  In 
bezug  auf  die  Symptome  gibt  Pierre  Marie  an,  dall  sie  im  grofien  und  ganzen 
denen  beim  Erwachsenen  entsprechen ;  er  macht  jedoch  auf  das  haufigere  Auftreten 
ausgepragter  psychischer  Storungen  aufmerksam.  Unger,  der  1888  18  Falle  zu- 
sammenstellte,  fand  ebenfalls,  daB  im  allgemeinen  der  Verlauf  mit  dem  in  spateren 
Lekaden  Iibereinstimmt.  Das  vielfarbige  Bild  beginne  entweder  stiirmisch  mit  Kon- 
vulsionen  und  apoplektiformen  Anfallen  (meist  olme  BewuCtseinsverlust)  oder  langsam 
und  schleichend  mit  psychischer  Verstimmung,  Sehstorung  und  schwankendem  Gang. 
In  anderen  Fallen  nahere  sich  das  Bild  dem  der  Tabes,  der  Myelitis,  der  spastischen 
Spinalparalyse  und  anderen  chronischen  Erkrankungen  des  Zentralnervensystems.  Der 
Exitus  erfolge  nicht  selten  durch  bulbare  Lahmungen.  Totzke  fand  Nystagmus, 
psychische  Alterationen  und  vorlibergehende  Blasenstorungen  in  je  50  Proz.,  spastischen 
und  paretischen  Gang  in  90  Proz.,  ErgrifTensein  des  Opticus  in  40  Proz.  der  Falle 
seiner  Statistik  und  die  Sensibilitat  —  von  Parasthesien  abgesehen  —  intakt. 
Weiterhin  hat  man  behauptet,  daB  die  beim  Erwachsenen  haufigste,  cerebrospinale 
Form  der  multiplen  Sklerose  im  Kindesalter  seltener  sei  und  auf  gewisse  fur  die 
Prognose  wichtige  Eigentumlichkeiten  des  Verlaufs  hingewiesen.  Die  Aussichten 
Miiller,  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  unci  Riickenmarks.  2 
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auf  eine  mehr  oder  minder  vollstandige  Geuesung  sollen  im  Kindesalter  nicht  so 
ungiinstig  wie  in  spateren  Jahren  sein  (cf.  Stieglitz);  Unger  meint,  daG  iu  dieser 
Lebensperiode  Falle,  die  ganz  miter  dem  Bilde  der  Sclerose  en  plaques  verlaufen, 
einer  Heilung  fahig  sind;  auch  Westphal  behauptete,  die  Herdsklerose  sei  bei 
Kindern  eine  heilbare  Erkrankung  und  bei  der  Autopsie  finde  man  keinerlei  Altera- 
tionen;  in  den  genauer  beschriebenen  Beobacbtungen  olme  Heilungstendenz  aber  sei 
bei  progressivem  Verlauf  die  Seltenheit  von  Remissionen  und  Exazerbationen  auf- 
fallend  (cf.  Totzke,  Hodemaker). 

Die  Anschauung  Pierre  Maries  tiber  das  Vorkommen  der 
Sclerosis  cerebrospinal  multiplex  im  Kindesalter  fand  jedoch  keines- 
wegs  allgemeine  Billiguug.  Ein  scharfer  Angriff  der  Kritik  erfolgte 
bald  und  zwar  in  doppelter  Richtung.  Man  betonte  einerseits  unter 
Hinweis  auf  die  gerade  in  dieser  Lebensperiode  besonders  schwierige 
Differentialdiagnose  die  Unsicherheit  der  nur  klinisch  beobacliteten 
Falle  und  bezweifelte  andererseits  —  auf  gewichtige  Griinde  sich 
stiitzend  —  die  Beweiskraft  der  unverhaltnismaGig  sparlichen  autop- 
tiscben  Befunde.  Die  machtigste  Waffe  der  Gegner  aber  bildete  der 
Nachweis,  dafi  erste  Autoritaten,  wie  z.  B.  Westphal,  die  Diagnose 
auf  Grund  der  klinischen  Symptome  in  Fallen  aus  dem  Kindesalter 
mit  einer  an  Sicherheit  grenzenden  Wahrsclieinliclikeit  stellten,  nach 
der  Sektion  aber,  die  eine  ganzlicb  verscliiedene  organische  Affektion 
aufdeckte,  dieselbe  widerrufen  mufiten. 

Flir  die  Unsicherheit  vieler,  durch  die  Autopsie  nicht  kontrol- 
lierter  Beobachtungen  spricht  schon  der  Umstand,  da6  Pierre 
Marie  etwa  ein  Jahrzehnt  nach  seiner  oben  erwahnten  Publi- 
kation  selbst  seine  frlihere  Ansicht  modifizierte.  Er  hatte  sich 
uberzeugt,  daB  die  meisten  ihm  bekannten  Falle  der  diifusen  Hirn- 
sklerose  oder  den  im  Kindesalter  haufigen  AlFektionen  der  Hirnhaute 
zuzurechnen  sind,  und  raumte  demgemaB  ein,  dafi  die  multiple  Sklerose 
sich  im  ersten  Dezennium  sicherlich  nur  hochst  selten  vorfindet. 
Weiterhin  gestand  Hodemaker  die  Tatsache,  daB  in  den  meisten 
Fallen  der  damals  vorliegenden  Kasuistik  die  klinische  Diagnose  nur 
auBerst  mangelhaft  begriindet  war,  unumwimden  zu.  Dieser  Vorwurf 
trifft  nach  ihm  z.  B.  die  Beobachtungen  von  Jaccoud,  Humphrey, 
Sparks,  Dichinson  und  Cheadle.  Endlich  halt  auch  Schupfer 
bei  der  Besprechung  seiner  iiber  58  Falle  referierenden  Statistik  diese 
Zahl  fiir  viel  zu  hock  und  macht  auf  die  haufigen  Irrtiimer  in 
der  Diagnose  aufmerksam.  Der  Befund  der  fiir  die  multiple  Sklerose 
in  gewissem  Grade  pathognostischen  Kardinalsymptome  beweist  zwar, 
wie  er  mit  Recht  hervorhebt,  daB  dieser  eigenartige  Symptomen- 
komplex  auch  im  Kindesalter  vorkommt,  laBt  aber  keineswegs  einen 
RlickschluB  auf  die  gleiche  anatomische  Lasion  zu.  Wie  wir  spater- 
hin  sehen  werden,  ist  es  besonders  die  dift'erentialdiagnostische  Ab- 
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grenzung  von  den  variablen  z.  T.  noch  wenig  studierten  Formen  der 
hereditaren  und  familiaren  Hini-Kuckenmarkskrankheiten ,  welche 
jeder  klinischen  Diagnose  einer  multiplen  Sklerose  im  Kindesalter 
die  notige  Sicherheit  raubt.  Striimpell  hat  ebenfalls  an  der  Hand 
eigener  Beobachtungen  auf  chronische  und  im  jugendlichen  Alter  ent- 
standene  Krankheitszustande  hingewiesen,  deren  „Symptomenbild  fast 
vollkommen  der  disseminierten  Herdsklerose  zu  entsprechen  schien, 
wahrend  sich  erst  bei  der  Autopsie  herausstellte,  daB  es  sich  urn  ganz 
andere,  z.  Z.  noch  schwer  zu  deutende  Krankheitszustande  handelte". 
Wir  miissen  also  besonders  im  Kindesalter  eine  Bestatigung  der 
Diagnose  durch  die  Sektion  verlangen,  zumal  in  dieser  Lebensepoche 
iricht  nur  die  Deutung  der  Symptomenkomplexe,  sondern  auch  die 
klinische  Analyse  der  einzelnen  Krankheitserscheinungen  gar  nicht 
selten  besondere  Schwierigkeiten  bereitet;  so  z.  B.  konnen  nacli 
S  c  h  u  p  f  e  r  die  bei  Hirnaffektionen  im  ersten  Dezennium  auBergewohn- 
lich  haufigen  Dysarthrien  zuweilen  eine  fur  die  multiple  Sklerose  an- 
scheinend  typische,  monotone,  skandierende  Sprache  und  nach  Freud 
bei  den  an  tonischen  Spasmen  verschiedener  Atiologie  leidenden 
Kindern  jene  eigenartigen,  schwankenden  Bewegungen,  die  beim  Ver- 
such,  einen  Gegenstand  zu  ergreifen,  manchmal  auftreten,  einen  echten 
,,Intentionstremor"  vortauschen.  Endlich  muB  man  berlicksichtigen 
daB  in  dieser  Lebensperiode  neben  der  groBen  Unsicherheit  und  Un- 
zulanglichkeit  anamnestischer  Angaben  feinere,  z.  T.  sehr  wichtige 
Untersuchungsmethoden ,  bei  denen  die  personliche  Mitwirkung  des 
Patienten  Vorbedingung  ist  (genauere  Sensibilitatspriifungen ,  Auf- 
nahme  des  Gesichtsfelds  usw.),  nur  eine  sehr  beschrankte  Anwendung 
finden  konnen.  Die  neurologische  Untersuchung  ist  also 
gerade  zu  der  Zeit,  wo  die  klinische  Diagnose  am 
unsichersten  ist,  besonders  schwierig  und  unvoll- 
k  o  m  m  e  n. 

Es  bleiben  demgemaB  als  Beweis material  fiir  das 
Vorkommen  der  multiplen  Sklerose  im  Kindesalter  nur 
die  vereinzelten  Beobachtungen  iibrig,  in  denen  der 
klinische  Befund  durch  die  Autopsie  anscheinend  be- 
statigt  wurde.  Bei  dem  Versuch  einer  kritischen  Analyse  dieser 
von  Pollak,  Zenker,  Schiile,  Jacobsohn,  Eichhorst, 
Drummond,  Henschen  und  Schupfer  veroffentlichten  Falle, 
deren  Zahl  z.  Z.  8  betragt,  finden  wir  zunachst,  daB  schon  West- 
phal  den  Fall  Pollaks  nicht  der  multiplen  Sklerose  zurechnet. 
Nach  Westphal  hatten  die  pathologisch-anatomischen  Veranderungen 
hier  eine  gewisse  Ahnlichkeit  mit  dem  fiir  die  Sclerose  en  plaques 
typischen  Befund;  es  handle  sich  jedoch  nicht  urn  denselben  Krank- 
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heitsprozeG.  Auch  die  Zugehorigkeit  der  Beobachtung  Sch tiles 
zur  disseminierten  Herdsklerose  wurde  wiederholt  und  mit  Recht  be- 
stritten  (cf.  Brims);  das  klinisclie  und  pathologisch-histologische  Bild 
entspricht  namlich  sicherlich  eher  der  diffusen  Sklerose. 

Was  die  klinischen  Symptome  betrifft,  so  konstatierte  Schlile  allerdings  In- 
tentionsschiitteln,  Nystagmus  und  skandierende  Sprache,  aufierdem  aber  audi  Lah- 
mungen,  Muskelatrophien,  und  ausgesprochen  psychische  Schwache  neben  Fortbestehen 
des  Schiitteltremors  in  der  Ruhe.  Bei  der  Sektion  fand  sich  im  GroChirn  eine  diffuse 
Sklerose,  die  einen  groBen  Teil  des  Centrum  ovale  einer  Hemisphare  und  fast  die 
gauze  Marksubstanz  der  anderen  einnahm;  die  rechte  Hemisphare  und  die  gleicli- 
seitige  Halfte  des  Pons  waren  geschrumpft.  In  der  Peripherie  der  diffusen  Massen 
im  Cerebrum  waren  in  der  Rinde  iiber  die  Oberflache  hervorragende  isolierte,  grau- 
farbige  mit  weiCen  Streifen  versehene  Knoten  sichtbar.  Die  Lasion  im  Riickenmark 
trug  fast  systematischen  Charakter,  insofern  beim  Fehlen  inselformiger  Herde  eine 
diffuse  Sklerose  der  grauen  Substanz  vorherrschte. 

Der  Fall  Zenker s  ferner  ist,  wie  der  Alitor  in  einer  An- 
merkung  zu  der  Arbeit  Hodemakers  selbst  zugab,  niclits  weniger 
als  beweiskraftig.  Abgeselien  davon,  daB  die  Krankengescliiclite  ganz 
unvollstandig  ist.  und  die  darin  angeftihrten  Symptome  die  klinisclie 
Diagnose  einer  multiplen  Sklerose  niclit  begrunden,  fehlt  ein  makro- 
skopisclier  und  mikroskopisclier  Eucken m arksbef un d  vollig.  Im  Ge- 
liirn  zeigten  sich  neben  ausgedehnter  Sklerosierung  des  rechten  Pes 
hippocampi  zahlreiche,  in  beiden  Sehhugeln  gelegene  gallertartige 
Herde,  welche  als  frtihe  En t wicklun gs s tad ien  der  multiplen  Sklerose 
angesehen  wurden.  Ein  Bericlit  tiber  die  histologisclien  Details 
liegt  niclit  vor.  Die  Beobachtung  Henschens  weiterhin  wird 
hauptsachlich  wegen  des  sehr  akuten  Verlaufs  von  Oppenheim 
als  disseminierte  Myelitis  mit  Ausgang  in  Herdsklerose  aufgefaftt; 
eine  derartige  „sekundare  multiple  Sklerose  ist"  aber  ein  von  der 
Sclerose  en  plaques  in  unserem  Sinne  hinsichtlich  der  Pathogenese 
ganzlich  verschiedener  ProzeB.  Auf  die  Tatsache,  daB  auch  der  Fall 
Eichhorsts,  abgesehen  da  von,  daft  nach  Schupfer  die  klinisclie 
Untersuchung  und  die  Autopsie  niclit  in  erschopfender  Weise 
durchgefuhrt  ist,  nach  Hoffmann  anatomische  Eigentumliclikeit 
besitzt,  die  seine  Verwertung  als  vollgtiltiges  Beweismaterial  er- 
schweren ,  wird  bei  der  Besprechung  der  „hereditaren  Form"  der 
Sclerosis  cerebrospinalis  multiplex  noch  hingewiesen.  Jacobsohn 
hat  einen  weiteren  Fall  von  disseminierter  Herdsklerose  bei  ein  em 
vierjahrigen  Kind  auf  der  Grundlage  von  kongenitaler  Lues  be- 
schrieben.  Er  fand  neben  den  sklerotischen  Herden  eine  erhebliche 
Beteiligung  der  Pia,  starke  Bindegewebswucherung  um  die  GefaBe, 
Hepatitis  und  Perihepatitis,  Hyperplasie  der  Milz  mit  Perisplenitis 
und  parenchymatose  Nephritis.    Die  erbliche  Syphilis  hat  zwar  im 


Vorkommen  und  Atiologie. 


21 


allgemeinen  die  Neigung,  sich  in  Form  einer  difFusen  oder  einer  so- 
genannten  tuberosen  Sklerose  zu  dokumentieren ;  da  aber  die  Lues  beim 
Erwachsenen  nach  der  Angabe  mancher  Autoren  anscheinend  eine 
„sekundare  multiple  Sklerose"  hervorrufen  kann,  werden  wir  bei  dem 
eben  erwahnten  Kinde  einen  ahnlichen  Prozefl  annehmen  und  die  Be- 
rechtigung  hierzu  aus  dem  Befund  anderweitiger  syphilitischer  Organ- 
erkrankungen  und  der  im  Zentralnervensystem  gefimdenen  Gefafiver- 
anderungen  ableiten  konnen.  DemgemaB  handelt  es  sich  auch  hier 
urn  einen  mit  der  echten  Sclerose  en  plaques  keineswegs  identischen 
Krankheitsvorgang.  Die  B e o b a c h t u n g  Drummonds  betrifft  einen 
achtjahrigen  Knaben  mit  geistiger  Schwache,  Sprachstorung ,  zur 
Amaurose  fiihrender  Opticusatrophie,  Taubheit,  Paralyse  der  oberen 
und  unteren  Extremitaten  bei  Steigerung  der  Sehnenreflexe .  mit 
Tremor  der  Arme  und  deutlicher,  spater  mit  Glykosurie  verbundener 
Polyurie.  Dieser  Symptomenkomplex  spricht  im  Kindesalter  meines 
Ermessens  eher  gegen  als  fur  die  Diagnose  einer  multiplen  Sklerose ; 
die  zur  Amaurose  fuhrende  Atropine  des  Sehnerven  ist  jedenfalls  bei 
der  letzteren  Erkrankung  eine  sehr  seltene  Erscheinung.  Als  das 
Kind  nun  nach  einer  13  monatlichen  Dauer  des  Leidens  starb,  fand 
man  bei  intakter  Kinde  reichliche  sklerotische  Herde  in  der  weifien 
Substanz  beider  Hemispharen.  Die  Tatsache,  daB  auch  dieser  Fall  nicht 
nur  in  klinischer,  sondern  auch  in  pathologisch  -  anatomischer  Hin- 
sicht  nicht  beweiskraftig  ist,  erhellt  schon  daraus,  dafi  der  Sektions- 
bericht  ganz  unvollstandig  ist  (keine  Eroffnung  des  Wirbelkanals) 
und  sich  nur  auf  die  makroskopische  Beschreibung  der  Veranderungen 
beschrankt  Die  beste  einschlagige  Beobachtung  stammt 
zweifellos  von  Schupfer;  ich  will  sie  in  ihren  wesentlichsten 
Punkten  hier  kurz  skizzieren. 

Ein  9  Jahr  altes  Madchen,  dessen  charakterologiseh  abnormer  Vater  Potator 
war,  erkrankte  unter  Symptomen  einer  schweren  aknten  Infektions- 
krankheit  (15  Tage  Febris  continua,  heftigste  Kopf schmerzeu, 
Nackensteifigkeit);  noch  wahrend  des  Fiebers  traten  u.  a.  Coma, 
beiderseitige  Ptosis,  Strabismus,  Anisocurie,  leichte  Parese  des 
rechten  Facialis,  allgemeine  Konvulsionen  und  Erbrechen  auf. 
Der  Zustand  besserte  sich  bis  zu  dem  einige  Jahre  spater  an  einer  interkurrenten 
Erkrankung  erfolgten  Tode  —  abgesehen  von  passageren  Lahmungen  und  vorliber- 
gehendem  Sprachverlust  —  im  grofien  und  ganzen  fortschreitend.  Bemerkenswert 
ist  noch,  dali  links  bei  einer  Sehscharfe  von  ]/25  ausgesprochene  weiGe  Atropine, 
rechts  aber  eine  beginnende  bestand.  Bei  der  Sektion  fand  man  eine  weder  zur 
Schrumpfung  noch  zu  sekundaren  Degenerationen  fuhrende  „Sklerose"  der  periventri- 
kularen,  weiCen  Substanz  des  linken  Occipitallappens,  eine  Induration  des  hinteren 
mittleren  Teiles  der  linken  Seite  des  Corpus  callosum,  einen  kleinen  Herd  in  der 
periventrikularen  Substanz  des  linken  Stirnlappens,  einen  Herd  von  mafiiger  Grofie, 
der  einen  groCen  Teil  des  Corpus  restiforme  rechterseits  einnahm  und  sich  auch  auf 
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den  mittleren  Teil  des  Brachiuin  conjunctivum  erstreckte,  und  eine  fast  diffuse  Sklerose 
des  Riickenmarks,  vorziiglick  ini  Brust-  und  untereu  Halsmark,  wahrend  sie  im 
Lunibalmark  die  graue  Substanz  verschonte.  Im  oberen  Cervikalmark  konstatierte 
man  Degeneration  der  gekreuzten  Pyramidenbiindel  und  der  Hinterstrange,  besonders 
aber  des  Gollschen  Stranges.  Die  Pia  des  Riickenmarks  war  verdickt,  die  hintere 
Wurzel  mafiig  geschadigt,  aber  beide  viel  mebr  im  intramedullary!  als  im  extra- 
medullaren  Abschnitt.  Die  Tractus  optici,  das  Chiasma  und  die  Sehnerven  waren 
sklerotisch  verandert;  die  Sklerose  betraf  audi  einen  Teil  der  Radix  ascendenz,  der 
Radix  motoria  und  der  sensiblen  Hauptwurzel  des  Trigeminus  und  seines  moto- 
rischen  Kerns,  den  Nervus  cochlearis,  einen  Teil  des  Acusticus  und  der  Wurzel  des 
Glossopharyngeus,  sowie  des  Facialis.  Im  Riickenmark  batten  einige  Alterationen, 
besonders  in  den  Hinterstrangen  und  in  den  Pyramidenbahnen  einen  fast  syste- 
matischen  Charakter,  der  an  sekundare  Degenerationen  erinnerte. 

In  der  Epikrise  weist  nun  Schupfer  auf  die  Analogien  zwischen 
dem,  als  Myeloencephalitis  aufzufassenden  Fall  H  e  n  s  c  h  e  n  s  und  dem 
seinigen  hin;  insbesondere  betont  er  selbst,  daB  die  Art 
des  An  fangs  der  Erkrankung  von  dem  bei  der  Herd- 
sklerose  iibliclien  Begin n  vollkonimen  abweicht.  Das 
klinische  Bild  (rapide  Entwicklung  der  Symptome  mit  Coma, 
Konvulsionen,  Erbreclien,  Kopfsclnnerzen,  Nackensteifigkeit  und  mehr- 
tagigem  holien  Fieber)  er  inn  ere  am  meisten  an  die  akute 
disseminierte  Myeloencephalitis,  welche  wie  aus  den 
Studien  von  Ganghofer  hervorgehe,  schon  im  zartesten  Alter  auf- 
treten  konne.  Nacli  Schupfer  sprechen  aber  „die  Intaktheit  des 
Achsenzylinder  und  der  Nervenzellen  in  den  sklerotischen  Herden. 
sowie  das  Fehlen  von  Muskelatrophien ,  obgleich  die  Vorderhorner 
ergriffen  waren,  gegen  die  Moglichkeit,  daB  es  sich  hier  urn  den  ge- 
wohnlichen  Ausgang  einer  Myeloencephalitis  gehandelt  hat."  Man 
miisse  vielmehr  auch  an  der  Hand  des  obeii  erwalmten  Falles 
Henschens  und  der  von  Gold sch eider  und  Mayer  publizierten 
ahnlichen  Beobachtungen  annehmen,  daB  eine  disseminierte 
Myeloencephalitis  in  Herdsklerose  iibergehen  kann. 
Er  stiitzt  sich  dabei  audi  auf  die  von  Ley  den  und  Oppenheim 
vertretene  Anschauung  iiber  enge  Wechselbeziehungen  zwischen 
Encephalomyelitis  und  Sclerosis  multiplex.  Schupfer  zieht  aus 
seiner  Eigenbeobachtung  und  zwei  weiteren  Fallen 
(Henschen,  Eichhorst),  die  er  als  be weiskraftig  an- 
sie  lit,  denSchluB,  dafi  die  Herdsklerose,  wenn  auch  sehr 
selten,  tatsachlich  auch  beiKindern  vorkommt  und  daB 
in  diesem  Alter  zwischen  Herdsklerose  und  Myeloence- 
phalitis ein  engeres  Verhaltnis  besteht,  als  man  ge- 
nie in  hin  annimmt.  Aus  klinischen  und  pathologist; h 
anatomischen  Gr linden  muB  ich  aber  entschieden  be- 
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streiten,  daB  der  Fall  Schupfers  die  Existenz  einer 
„infantilen"  Form  der  multiple n  Sklerose  in  unserem 
Sinne  beweist.  Begiim  (s.  o.)  und  Verlauf  weisen,  wie  S c h u p f e r 
selbst  zugibt,  auf  die  Diagnose  einer  Myeloencephalitis  disseminata 
acuta,  nicht  auf  multiple  Sklerose  hin.  Schon  dieser  Nachweis  geniigt, 
urn  den  Fall  aus  dem  Eahmen  der  Sclerose  en  plaques,  der  zweifellos 
entziindliclie  Vorgange  fremd  sind,  definitiv  auszuscheiden.  Gegen 
diese  Auffassung  spricht  keineswegs  der  autoptisclie  Befund  insel- 
formig  zerstreuter,  sklerotischer  Partien  im  Zentralnervensystem. 
Wenn  die  akute  Entwicklung  entzlindliclier,  disseminierter  Herde 
nicht  in  kiirzerer  Zeit  zum  Tode  fuhrt,  so  muB  sich  eine  reparatorische 
Wucherung  der  Neuroglia,  welclie  den  Defekt  auszufullen  sucht  und 
zur  Bildung  eines  sklerotischen  Narbengewebes  fuhren  kann,  geltend 
machen.  Die  Erklarung  der  Tatsache,  daB  in  einzelnen  Herden  der 
so  entstehenden  „sekundaren  multiplen  Sklerose"  gelegentlich  Achsen- 
zylinder  erlialten  und  starkere  sekundare  Degenerationen  anscheinend 
ausbleiben  konnen,  findet  sick  an  anderer  Stelle  (cf.  Pathol.  Anatomie 
und  Pathogenese).  Hier  darf  ich  mich  auf  den  Hinweis  beschranken, 
daB  auch  das  pat  hologisch-an  atomise  he  Bild  im 
Fall  e  Schupfer  so  wo  hi  in  makrosko  pise  her  wie 
mikroskopischer  Beziehung  von  dem  fur  die  echte 
Sclerose  en  plaques  typischen  a  b  w  i  c  h.  Ich  brauche 
nur  daran  zu  erinnern,  daB  in  ahnlicher  Weise  wie  im  Fall 
Henschens  sich  schwere  Degenerationen  in  den  Wurzeln  und  in 
den  Nerven  der  Beine  und  leichte  Neuritis  in  den  Nervenstammen 
der  Arme  fanden,  daB  ein  bei  der  multiplen  Sklerose  ungewohnlicher 
Faserausfall  in  den  hinteren  und  vorderen  Wurzeln  von  Schupfer 
konstatiert  wurde,  daB  im  Riickenmark  ziemlich  ausgedehnte  fast 
systematische  und  trotz  der  anderen  Deutung  Schupfers  als  sekun- 
dare zu  bezeichnende  Degenerationen  bestanden,  daB  in  einzelnen 
und  auch  kleineren  Herden  ausgesprochene  Nervenlllcken  waren  usw. 

Die  Ergebnisse  einer  kritischen  Analyse  aller  aus  dem  Kindes- 
alter  stammenden  Falle  (mit  EinschluB  der  angeblich  autoptisch  be- 
statigten)  kann  man  demgemaB  in  den  Satz  zusammenfassen,  dafi  jeder 
Beweis  fiir  das  Yorkommen  einer  mit  der  ecliten  multiplen  Sklerose 
des  Erwachsenen  identischen,  vollentwickelten  „infantilen  Herd- 
sklerose"  z.  Z.  noch  fehlt.  Zahlreiche  und  hinsichtlich  der  patho- 
logisch-anatomischen  Grundlagen  ganzlich  verschiedene  Krankheitspro- 
zesse  konnen  allerdings  in  dieser  Lebensepoche  zu  klinischen  Zustands- 
bildern  fuhren,  deren  differentialdiagnostische  xibgrenzung  von  der 
Sclerose  en  plaques  an  der  Hand  des  Symptomenkomplexes  z.  Z.  noch 
auBerordentlich  schwierig,  ja  sogar  unmoglich  ist.    Ich  will  diese 
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diagnostischen  Schwierigkeiten  nocli  durch  einige  Beispiele  illustrieren. 
Das  schonste  Paradigma  fur  die  Tatsache,  daft  Hirngeschwulste  eine 
disseminierte  Herdsklerose  vortauschen  konnen,  stammt  aus  clem 
Kindesalter.  Eine  erste  Autoritat  (Westphal)  stellte  die  Diagnose: 
Sclerosis  multiplex  bei  einem  9jahrigen  Knaben  nach  genauer  neuro- 
logischer  Untersuchung  und  einer  eingehenden  klinischen  Epikrise. 
Die  Sektion  fand  einen  Tumor  des  linken  Thalamus  opticus.  Weiter- 
hin  kann  die  Leptomeningitis  chronica  im  Kindesalter  zu  klinischen 
Erscheinungen  fiihren,  die  der  multiplen  Sklerose  auff alien d  ahnlich 
sind;  so  hat  abgesehen  davon,  dafi  auch  Pierre  Marie  das  Bild 
der  Herdsklerose  bei  Kindern  in  vielen  Fallen  auf  diesen  ProzeB 
zuruckftihrt,  Gray  eine  Beobachtung  veroffentlicht,  die  klinisch  die 
typischen  Symptome  der  multiplen  Sklerose  zeigte,  wahrend  bei  der 
Autopsie  nur  eine  chronische  Entzundung  der  weichen  Haute  ge- 
funden  wurde.  Ein  ahnlicher  Fall  stammt  von  Konig.  Brans  ferner 
sah  einen  3jahrigen  Knaben  mit  dem  Symptomenkomplex  des  Sclerosis 
multiplex,  konstatierte  aber  spaterhin  bei  der  Sektion  eine  ziemlich 
systematische  Erkrankung  der  Py ram i denbahnen  und  der  Gollschen 
Strange  neben  diftusen,  insbesondere  die  graue  Substanz  betreffenden 
Alteration  en.  Auf  alle  Gehirn-Rtickenmarkskrankheiten,  welehe  gerade 
in  der  ersten  Dekade  zu  Fehldiagnosen  AnlaB  geben  konnen,  kann  ich 
an  dieser  Stelle  nicht  eingehen  (vgl.  das  Kapitel :  Differentialdiagnose) 
ich  erinnere  hier  nur  noch  an  die  Friedreichsche  Krankheit,  an 
die  hereditare,  cerebellare  Ataxie  Pierre  Maries,  an  die  viel- 
farbigen  familiaren  und  hereditaren  Erkrankungen  besonders  mit 
bilateraler,  vorwiegend  die  Pyramidenbahn  betreffender  Sklerose  der 
Seitenstrange  und  vor  all  em  an  die  schon  oben  erwahnte 
akute  disseminierte  Encephalomyelitis.  Ob  auch  die  Hysterie 
des  Kindes,  wie  die  Franzosen  behaupten,  den  Symptomenkomplex  der 
Sclerose  en  plaques  tauschend  genug  kopieren  kann,  erscheint  mir  unter 
der  Voraussetzung  einer  hinreichend  exakten  Untersuchung  fraglich. 
Westphal  allei'dings  konnte  in  einigen  Fallen,  die  man  als  infantile 
Herdsklerose  nach  dem  klinischen  Bilde  auffassen  konnte,  im  Zentral- 
nervensystem  keine  anatomischen  Veranderungen  finden;  Schupfer 
weist  aber  mit  Recht  darauf  hin,  dafi  eine  Untersuchung  der  peri- 
pheren  Nerven  nicht  vorgenommen  wurde;  eine  Polyneuritis  des 
Kindesalters  konne  besonders  nach  Diphtherie  und  Influenza  zurVer- 
wechslung  mit  multipler  Sklerose  gelegentlich  Anlafi  geben.  Der 
negative  autoptische  Befund  beweist  aufierdem,  wie  die  Erfahrungen 
bei  der  Pseudosklerose  lehren,  keineswegs  mit  Sicherheit,  dal3  es  sich 
urn  ein  funktionelles  Leiden  gehandelt  hat. 

Wenn  auch  meines  Ermessens  der  Nach  we  is  fiir  das 
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Vorkommen  einer  hinsich  tli  ch  des  Sy  mp  tomenkom- 
plexes  vollentwickelten  Sclerosis  multiplex  im  Kin  des- 
alt er  bis  jetzt  nicht  mit  hinreichender  Siclierheit  er  - 
bracht  is t,  so  muB  ich  docli  —  audi  auf  Grund  des 
z  i  e  m  1  i  c  li  r  e  i  c  h  e  n ,  in  d  e  r  Literatur  niedergelegten 
Materials  —  bestatigen,  daB  sich  die  ersten  klinisclien 
Erscheinungen  nicht  selten  bis  in  diese  Lebensperiode 
zuriick  ver  folgen  las  sen.  Besonders  Oppenheim  hat  die  An- 
schauung  vertreten,  daB  eine  genaue  Anamnese  bei  Herdsklerose  der 
Elrwachsenen  zeitweise  schon  von  Kindheit  an  Storungen  der  Sprache, 
Schwindel  und  Ohnmachtsanfalle,  leichte  Hemiparesen  oder  Paresen 
der  Beine,  sowie  Sehstorungen  eruieren  kann.  Auch  ich  verfiige  liber 
einige  derartige  Falle.  Im  Hinblick  auf  die  Angabe  0  p  p  e  n  h  e  i  m  s , 
daB  das  sehr  friihzeitige  Auftreten  einzelner  neurologischer  Er- 
scheinungen weniger  als  direktes  Initialsymptom,  sondern  als  Aus- 
druck  einer  Predisposition  anzusehen  ist,  trug  ich  jedoch  Bedenken, 
bei  der  Aufstellung  meiner  Altersstatistik  den  Begin n  der  Erkrankung 
von  dem  ersten  Auftreten  einzelner  Symptome,  die  man  bei  neuro-  bzw. 
psychopathisch  veranlagten  Individuen  nicht  selten  sieht,  zu  datieren. 

Einen  EinfluB  von  Stand  nnd  Lebensfillirnng  fiir  die  Ent- 
wicklung  der  Sclerosis  multiplex  muB  ich,  im  Gegensatz  zu  anderen 
Autoren,  auf  Grund  meines  Materials  inAbrede  stellen.  Hoffmann 
meint,  daB  die  korperlich  arbeitende  Klasse  das  bei  weitem  grofiere 
Kontingent  zur  Gesamtzahl  der  Falle  stellt  und  die  Erkrankung  in 
den  wohlhabenden  Kreisen  viel  seltener  ist  (cf.  auch  Elter).  Fiir 
die  Syringomyelie  zwar  gilt  auch  nach  unserer  Ansicht  der  Satz 
Bern hardts,  dai)  sie  bei  Individuen  in  materiell  giinstiger  Position 
ganz  auffallend  selten  ist.  Diese  Ergebnisse  stehen  aber  mit  unseren 
Erfahrungen  bei  anderen  Nervenkrankheiten  und  insbesondere  bei 
der  multiplen  Sklerose  im  Widerspruch.  Obwohl  sich  das  Material 
der  Klinik  zu  Erlangen  fast  ausschlieMch  aus  der  „arbeitenden"  Be- 
volkerung  rekrutiert,  fand  ich  doch7  daB  bei  der  multiplen  Sklerose 
die  sogenannten  hoheren  Stande  relativ  zahlreich  vertreten  waren 
(11  unter  75  Fallen).  Daraus  resultiert  noch  keineswegs  eine  be- 
sondere  Pradisposition  derselben.  Jedenfalls  gestattet  aber 
dieses  Ergebnis  den  S  c  h  1  u  B ,  daB  die  Sclerose  en 
plaques  in  „unbemi ttelten"  und  ,.bemittelten"  Kreisen, 
ahnlich  wie  der  Him  turn  or  etwa  gleichmaBig  haufig 
gefunden  wird,  unter  der  Voraussetzung,  daB  man 
die  relative  Beteiligung  diese r  Kreise  an  der 
Gesamtzahl  der  Bevolkerung  beriicksichtigt.  Bezliglich 
des  Berufs  fand  Oppenheim,  der  in  man  eh  en  Fallen  die  Intoxi- 
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kation  mit  metallischen  Giften  fiir  die  Entstehung  der  Sclerosis  mul- 
tiplex verantwortlicli  maeht,  unter  seinem  Krankenmaterial  einen 
nicht  unerheblichen  Prozentsatz  von  Arbeitern,  die  derartigen  Schad- 
lichkeiten  ausgesetzt  waren.  Nach  Hoffmann  jedoch  war  unter 
100  Fallen  seiner  Statistik  nur  ein  Individuum,  bei  dem  eine  der- 
artige  Atiologie  in  Frage  kam.  Wir  selbst  verfugen  nur  liber  4  Falle. 
in  denen  die  Moglichkeit  einer  Intoxikation  mit  metallischen 
Giften  vorlag.  Ich  schlieBe  mich  demgemaB  der  von  Striimpell 
und  Hoffmann  geauBerten  Anscliauung  an,  daB  dieser  Befund 
Oppenheims  nur  mit  der  Eigenart  des  ihm  zur  Verfiigung  stehen- 
den  Materials  aus  der  GroBstadt  in  Beziehung  stehen  kann;  dasselbe 
gilt  fiir  die  Angabe  Frankl-Hocli warts,  der  ein  auffallendes 
Pravalieren  der  Kellner,  der  Schneider  und  der  Handelsangestellten 
in  seinem  Material  fand.  Auf  die  Tatsache,  daB  der  Beruf 
ohne  EinfluB  ist,  weist  schon  die  ungefahr  gleich 
groBe  Beteiligung  des  weib lichen  Geschlechts  an  der 
Gesamtzahl  der  Falle  von  disseminierter  Herdsklerose 
hin  (cf.  Hoffmann). 


Atiologie. 

Trotz  der  zahlreichen  atiologischen  Studien  hat  bis  jetzt  der 
Kam  pi"  der  Anschauungen  liber  die  Ursaclien  der  multiplen  Sklerose 
eher  zu  einer  Verscharfung  der  Gegensatze,  als  zu  einer  Einigung 
gefuhrt.  Diese  Tatsache  findet  ihre  ausreichende  Begriindung  in  der 
Schwierigkeit  der  Materie:  Die  experimentelle  Forschuug  versagte; 
die  erheblich  variierende  Deutung  des  pathologisch-anatomischen  Be- 
fundes  lieB  einen  sicheren  RuckschluB  auf  die  Pathogenese  nicht  zu; 
die  an  sich  schon  bedenklichen  Fehlerquellen  der  klinischen  Statistik 
wachsen  auBerordentlich  bei  einem  Krankheitsbild  mit  einem  oft 
gar  nicht  oder  nur  ungenau  abzugrenzenden  Beginn,  mit  groBer 
Verschiedenheit  der  Symptome,  der  Dauer  und  des  Verlaufs  und  mit 
schwieriger  Diiferentialdiagnose.  So  kommt  es,  daB  Resultate  des 
einen  Autors  durch  die  ganz  entgegengesetzten  Ergebnisse  des  anderen 
ihre  Beweiskraft  verlieren  miissen.  Bevor  ich  nach  einer  kritischen 
Besprechung  der  verschiedenen  Hypothesen  an  der  Hand  meines 
Materials  Stellung  nehme  zu  dem  Problem  der  Atiologie,  will  ich  kurz 
liber  die  zahlreichen  Schadlichkeiten  berichten,  die  nach  den  Angaben 
der  Liter atur  unter  den  Krankheitsursachen  der  multiplen  Sklerose 
eine  mehr  oder  minder  bedeutsame  Rolle  spielen;  im  Anklang  an 
M  obi  us  teile  ich  dieselben  in  exogene  und  endogene  Momente. 
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Diejenige  aufiere  Krankheitsursache ,  welche  nach  clem  Urteil 
vieler  Autoren  besonders  innige  Beziehungen  zur  multiplen  Sklerose 
haben  soil,  stellen  die  Infektioiiskraiiklieiteu  (cf.  p.  43)  dar.  Nachdem 
schon  Joffroy  einen  Fall  nach  Cholera  sich  entwickeln  sah  und 
auch  Charcot  den  EinfluJS  akuter  Erkrankungen  betont  hatte,  wies 
Pierre  Marie  (1884)  mit  Nachdruck  auf  die  atiologische  Bedeutung 
der  Infektionskrankheiten  hin.  Er  stiitzte  sich  dabei  nicht  nur  auf 
die  Resultate  seiner  klinischen  Statistik,  sondern  auch  auf  patholo- 
gisch-anatomische  Befunde,  die  fiir  eine  primare  GefaBalteration  in 
den  einzelnen  Herd  en  sprachen  (insbesondere  auf  einen  Fall  Ribberts). 
Die  Arbeiten,  welche  die  Anschauungen  Pierre  Maries  bestatigten, 
hauften  sich  rasch.  Wenn  nunmehr  auch  die  Bewertung  dieses  ur- 
sachlichen  Moments  eine  verschieden  hohe  und  die  Eigenart  des  Zu- 
sammenhangs  zwischen  multipler  Sklerose  und  Tnfektionskrankheit 
noch  Gegenstand  der  Diskussion  ist,  so  ist  doch  nach  der  Meinung 
vieler  Autoren  der  Nachweis  einer  derartigen  atiologischen  Beziehung 
erbracht  (U  n  g  e  r ,  0  p  p  e  n  h  e  i  m ,  Lent,  K  a  h  1  e  r  und  Pick, 
Nolda,  Rendu,  Leyden  und  Golds  ch eider  u.  a.).  Eine  kurze 
Ubersicht  soli  zeigen,  dafi  die  Liste  jener  atiologisch  angeblich  be- 
deutsamen  Krankheiten  lang  und  die  Zahl  der  in  der  Literatur  als 
Belege  zitierten  Falle  grofi  ist. 

Typhus  abdominalis:  Pierre  Marie,  Ebstein,  Chaulfard,  Bailly,  Clement 
(4  "P.),  Bouveret,  Feith,  Eenz,  Gindiccandrea,  Krusche,  Westphal,  Probst  u.  a. 
(Literatur:  Pierre  Marie,  Krusche.) 

Scarlatina:  Marie,  Unger,  Oppenlieim  (2  F.). 

Morbilli:  Marie,  Cramer,  Lent,  Schepers. 

Variola:  Marie  (4  F.),  Otto  Sottas,  Bourne ville. 

Erysipel:  Marie. 

Diphtherie:  Schonfeld  (2  F.),  Stadthagen,  Henschen. 

Influenza:  Elter,  Eendu  (31.),  Lent  (2  P.),  Massalango  et  Silvestrie,  Oppen- 
heim  (cf.  Lehrbuch  p.  309),  Mainner.  Nolda. 
Dysenterie:  Pierre  Marie. 
Cholera:  Marie,  Joffroy. 

Malaria:  Spiller,  Morton  et  Prince,  Prince  (6  F.),  Camellis,  Bregmann,  Probst, 
Torti  et  Angelini;  cf.  auch  Bruns  und  Stolling;  auCerclem  Boinet  et  Salebert  (Pseudo- 
sklerose!),  Bignami  et  Bastianelli. 

Pertussis:  Marie,  Unger,  Sparks. 

Pneumonie:  Marie  (3  F.)  Bordoni,  Lent,  Friedreich,  Westphal,  Thue. 
Angina  tonsillaris:  Probst,  Rendu  (2  F.). 

Polyarthritis  rheum,  s.  „Bheumatismus" :  Falle  von  Probst,  Williamson. 

Pleuritis:  Lent;  Ikterus  mit  Albuminurie:  Schiile;  fieberhafte  Erkrankung 
mit  Diarrhoe:  Moxon. 

Unter  den  chronischen  Infektionskrankheiten  sollen  nach  Jacobsohn,  Michailow 
und  Bovighi  die  Syphilis  und  nach  Lannois  et  Paviot  die  Gelenktuberkulose 
eine  Rolle  spielen. 
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Die  kritische  Priifung  dieses  kasuistischen  Beweismaterials  und 
der  Theorien  iiber  die  Wirkungsweise  der  Infektionskrankheiten  will 
ich  bis  zur  Besprechung  meiner  eigenen  statistisclien  Resultate  ver- 
schieben  und  hier  zum  Referat  iiber  eine  weitere  in  der  Literatur 
verzeichnete  Krankheitsursache,  die  zuerst  von  Oppenlieim  hervor- 
gehoben  wurde,  iibergehen;  ich  meine  die  Intoxikationen  (cf.  p.  36). 

Gestiitzt  auf  Falle  von  multipler  Sklerose  bei  Kupferschmieden, 
Malern,  Zinngiefiern,  Arbeitern  in  Phosphorfabriken  usw.,  behauptet 
Oppenlieim,  daB  die  metallischen  Gifte  den  Grand  zu  dieser  Krank- 
heit  legen  konnen.  Unter  28  Beobachtungen  mit  genauer  Anamnese 
und  siclierer  Diagnose  waren  11  Individ  uen.  die  der  Einwirkung 
giftiger  Stoffe,  z.  B.  von  Blei,  Griinspan,  Kupfer  ausgesetzt  waren. 
In  seinem  Lehrbuch  bericlitet  Oppenlieim  iiber  einen  Fall,  ..in  welcliem 
eine  chronische  Zinnvergiftung  gleiclizeitig  zu  einer  Nephritis  und 
zu  dem  typischen  Symptom enkomplex  der  multiplen  Sklerose  gefiihrt 
hatte ;  das  Zinn  war  in  den  gefarbten  Striimpfen  der  Patientin ,  die 
sie  jahrelang  getragen,  und  im  Urin  nachweisbar".  Lent  will  in 
10  Proz.  seiner  Falle  Bleiintoxikation.  und  Putnam  bei  multipler 
Sklerose  dasselbe  Metall  im  Harn  gefunden  haben.  Ob  die  von 
Schlock'ow  bei  Zinnarbeitern  beobachtete  Affektion  hierher  gehort, 
ist  nach  Oppenheim  fraglich.  Jaksch  konstatierte  bei  einigen  in 
der  Manganindustrie  beschaftigten  und  der  Vergiftung  mit  Mangan- 
oxydul  ausgesetzten  Personen,  einen  anscheinend  konstanten  Sym- 
ptomenkomplex,  der  auf  eine  diffuse  Erkrankung  des  Gehirns  und 
Riickenmarks  hinwies  und  manche  Analogien  mit  dem  klinischen  Bild 
einer  nicht  ganz  typischen  Sklerose  hatte.  Es  bestanden  bei  infauster 
Prognose :  Retropulsion,  spastischer  Gang,  skandierende  Sprache,  haufig 
Zwangslachen  und  Zwangsweinen  neb  en  Intelligenzstorungen  und  zeit- 
weise  Nystagmus,  wahrend  Intentionstremor,  Ataxie,  Rombergs 
Symptom,  S  en  sib  i  1  i  t  a  tsstorungen  und  Schmerzen  fehlten.  Auf  Queck- 
silberintoxikation  fiihrte  G  e  r  h  a  r  d  t  einen  Fall  zuriick,  Alkoholismus 
disponiert  nach  Ley  den  zeitweise  zur  Entwicklung.  Becker  und 
Etienne  berichteten  iiber  an  multiple  Sklerose  erinnernde  Nachkrank- 
heiten  im  Gefolge  von  Kohlenoxydgasvergiftungen,  und  endlich  hat 
Krafft-Ebing  audi  auf  die  Moglichkeit  einer  Autointoxikation 
hingewiesen. 

Eine  weitere  Schadlichkeit  liegt  in  dem  psych isc hen  und  ins- 
besondere  den  korperlichen  Traumen  (cf.  p.  37),  der  en  ursachliche  Be- 
deutung  in  mehr  oder  minder  groftem  Umfang,  zahlreiche  Autoren  an- 
erkennen  (cf.  0 p p e n h e i m ,  L e y d e n ,  Leube,  Kiewicz,  Kaiser, 
Jutzler,  Mendel,  Kurt  Mendel,  Lotsch,  Deul,  Humphreys, 
v.  Jaksch,    Marhese,   Blumreich- Jacob y,  Gumprecht, 
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Coster,  B  i  c  k ,  Rossolimo,Blencke,  F 1  e  s  c  h ,  G  a  u  p  p ,  W  i  n  d  - 
scheidt,  Schmaus,  Bastian,  Meyer,  Schlagenhaufer  und 
Focke).  Die  in  der  Literatur  zerstreuten  Angaben  liber  die  ur- 
sachliche  Bedeutung  psychischer  Shocks  sammelte  Focke, 
und  versuchte  an  der  Hand  dreier  Eigenbeobachtungen  den  Nach- 
weis,  daB  im  Gefolge  hef tiger  psychischer  Insulte  nach  einer  zwischen 
wenigen  Stunden  und  Monaten  schwankenden  Latenzperiode  bei  dis- 
ponierten  Individuen  Krankheitsbilder  sich  entwickeln  konnen,  die 
der  multiplen  Sklerose  glicben  und  auf  tiefgreifende  Lasionen  orga- 
nischer  Natur  zuriickzufuhren  sein.  Die  Ursachen  soldier  Sehadi- 
gungen  des  nervosen  Gewebes  sind  nach  ihm  Storungen  im  ganzen 
Gefafiapparat,  welche  durch  die  bei  hochgradigen  Affekten  auftretende 
vasomotorische  Alteration  bedingt  sind  und  zu  bleibenden  Verande- 
rungen  fuhren  konnen.  Auch  bei  korperlichen  Traumen  ist  nach 
Focke  die  nachfolgende  Erkrankung  an  multipler  Sklerose  wesent- 
lich  auf  Bechnung  des  gleichzeitig  ausgelosten  psychischen  Insults 
zu  setzen. 

Den  ersten  Fall  mit  traumatischer  Atiologie  veroffentlichte  im 
Jahre  1871  Leube;  das  kasuistische  Material  vergroiterte  sich  rasch, 
so  dafi  Gumbrecht  1901  schon  54  Falle  sammeln  und  statistisch 
verwerten  konnte.  Flir  einen  ursachlichen  Zusammenhang 
zwischen  Trauma  und  multipler  Sklerose  sind  neuerdings 
insbesondere  Mendel,  sowie  Blumreich  und  Jacoby  unter 
Hinweis  auf  seine  praktische  Bedeutung  mit  Entschiedenheit  einge- 
treten.  Mendel  halt  es  fur  unzweifelhaft,  dafl  schwere  Traumen,  wie 
Herabstiirzen  aus  groBerer  Hohe  Oder  wiederholte  gewaltsame  Er- 
schiitterungen  des  Korpers  imstande  sind,  die  genannte  Krankheit 
hervorznrufen.  Uber  die  Haufigkeit  dieser  Krankheitsursache  lauten 
die  Angaben  der  Autoren  recht  verschieden.  Unter  29  Fallen  der 
Gerhar dtschen  Klinik  waren  z.  B.  in  elf,  also  in  einem  recht 
betrachtlichen  Prozentsatz,  nach  Blumreich  und  Jacoby  ein 
Trauma  anamnestisch  verzeichnet.  Die  letzteren  Autoren  betonen 
aller dings  die  Vielseitigkeit  der  Wechselbeziehungen.  Das  Trauma 
kann  nach  ihnen  nicht  nur  die  der  multiplen  Sklerose  zugrunde  liegende 
pathologisch-anatomische  Veranderung  direkt  hervorrufen,  sondern  sie 
auch  lediglich  auslosen  oder  zu  ihr  pradisponieren ;  auBerdem  kann 
der  Unfall  ja  auch  eine  Folgeerscheinung  der  multiplen  Sklerose  sein. 
Lotsch  ferner  behauptet  auf  Grund  seiner  Statistik,  daB  neben  den 
Infektionskrankheiten  auch  die  Traumen  in  der  Atiologie  mit  Sicher- 
heit  eine  groBe  Rolle  spielen;  er  tritt  nicht  nur  fur  einen  zeitlichen. 
sondern  auch  fiir  einen  „tieferen  kausalen"  Konnex  ein.  Nach  Hoff- 
mann ist  in  mindestens  10  Proz.  der  Falle  ein  schweres  Trauma 
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vorausgegangen ;  er  zweifelt  wegen  der  Easchheit  der  Aufeinander- 
folge  von  Ursache  und  Wirkung  nicht,  das  Trauma  als  ein  direktes 
ursacliliches  Moment  hinzustellen.  Frankl-Hochwart  endlich 
fand  in  6  Proz.  seiner  Falle  eine  derartige  Atiologie. 

Uber  die  Wirkungsweise  der  Traumen  sind  die  Meinungen 
ebenfalls  recht  verschieden.  Focke  hebt  die  grofie  Bedeutung  des 
begleitenden  psychischen  Insults  hervor  (s.  oben).  Den  EinfluB  der 
Infektionskranklieiten  liberschatzend ,  sagt  Pierre  Marie:  „Be- 
ztiglich  jener  Falle,  in  denen  die  Herdsklerose  nach  einem  Trauma 
oder  irgend  einer  anderen  physischen  Ursache  sich  entwickelt,  geht 
meine  Uberzeugung  dahin,  daB  als  ursacliliches  Moment  gleichfalls 
nur  eine  Infektion  angenommen  werden  kann;  die  letztere  ist  aber 
ganz  unvermerkt  voriibergegangen ,  wogegen  ein  anderes,  minder 
wichtiges,  aber  mehr  in  Augen  springendes  Moment  der  Aufmerksam- 
keit  der  Kranken  oder  seiner  Umgebung  auf  sich  gelenkt  hat."  Unter 
Hinweis  auf  die  von  vielen  Autoren  als  gewohnlichen  Ausgangspunkt 
der  Herde  angenommenen  GefaBveranderungen  supponiert  Mendel, 
daB  das  Trauma  die  Cerebrospinalfliissigkeit  in  lebhafte  Bewegung 
versetzt,  und  Druckschwankungen  sowie  Zirkulationsstorungen  her- 
vorruft;  so  kommt  es  zu  Eupturen  von  GefaBen,  zu  Stasen  und  zum 
Austritt  von  Blutkorperchen  in  die  Substanz  des  Nervengewebes  mit 
sekundarer  Sklerose.  Der  vielfach  bestatigte  Befund,  daB  die  Herde 
fur  die  weiBe  Substanz  eine  besondere  Vorliebe  besitzen,  wird  nach 
Mendel  durch  die  geringere  GefaBentwicklung  daselbst,  die  einen 
Ausgleich  der  gesetzten  Storung  erschweren  muB,  hinreichend  erklart. 
Mendel  gibt  allerdings  zu,  daB  man  trotzdem  in  Fallen  traumatischer 
Atiologie  eine  gewisse  Pradisposition  voraussetzen  mufl,  die  in  einer 
verringerten  Widerstandsfahigkeit  der  betroifenen  Gewebsteile  fiir 
starke  und  plotzliche,  mit  dem  Auftritt  von  Leukocyten  verbundenen 
Hyperamien  besteht.  Jutzler  greift  auf  die  These  Zieglers  zu- 
riick,  daB  die  Disposition  zur  Erkrankung  in  einer  ungleichmaBigen 
Verteilung  der  Nervenstiitzsubstanz  kongenital  begriindet  sei;  das 
Trauma  zerstore  das  labile  Gleichgewicht  zwischen  Parenchym  und 
Zwischengewebe  zum  Nachteil  des  ersteren  und  zwar  dadurch,  daB 
die  Nervensubstanz  eine  Schwachung  erleide. 

Die  Riicksicht  auf  den  Eaum  verbietet  eine  Skizzierung  aller 
Anschauungen  und  Berichte  iiber  den  Zusammenhang  zwischen  Trauma 
und  multipler  Sklerose;  ich  fiige  an  dieser  Stelle  nur  noch  bei,  daB 
man  auch  korperliche  Uberanstrengungen  (Strapazen  im 
Kriege),  sexuelle  Exzesse,  die  Defloration  (Eeiersen),  die 
Schwangerschaft,  Geburt  und  das  Puerperium  unter  den 
Krankheitsursachen  genannt  hat.    Balint  z.  B.  beschrieb  einen  Fall, 
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der  sich  in  Schiiben  nach  vier  aufeinanderfolgenden  Puerperien  ent- 
wickelt  hat,  und  nimmt  an,  daB  die  damit  verbundenen  Anstrengungen 
und  Erschiitterungen  auf  ein  disponiertes  Nervensystem  nach  Art 
eines  Traumas  einwirken  konnten.  Auf  einige  Einzelheiten  dieser 
Rubrik  komme  ich  weiter  unten  zuriick. 

Was  die  therm ischen  Schadlichkeiten  betrifft  (cf.  p.  35),  so  findet 
sich  schon  in  den  alteren  Arbeiten  die  Angabe,  daB  Erkaltungen 
und  Durchnassungen  als  veranlassende  Noxe  in  einzelnen  Fallen 
in  Betracht  kommen  (Charcot,  Erb,  Eichhorst,  Ley  den).  Fiir 
einen  derartigen  ursachlichen  Zusammenhang  ist  neuerdings  naraent- 
lich  v.  Krafft-Ebing  (cf.  Rossolimo)  mit  groBem  Nachdruck  ein- 
getreten.  Unter  53  Fallen  konnte  er  nur  6mal  die  Entstehung  der 
Krankheit  im  AnschluB  an  eine  Infektion  nachweisen,  dagegen  40mal 
heftige  Erkaltungen  und  Durchnassungen  als  Ursache  linden.  Der 
auf  die  Haut  einwirkende  Kaltereiz  bedingt  nach  Krafft-Ebing 
eine  reflektorische  Kontraktion  der  GefaBe  innerer  Organe  von  langer 
und  intensiver  Dauer;  es  wird  deshalb  an  Hirnteilen,  in  denen  kollate- 
rale  Anastomosen  sparlich  sind,  zu  regionarem  nekrobiotischen  Zerfall 
der  Nervenelemente  und  reaktiver  Wucherung  des  Gliagewebes  kommen. 
Probst,  der  ebenfalls  in  der  Mehrzahl  seiner  Falle  eine  Erkaltung 
anamnestisch  verzeichnet  fand,  kommt  zu  ahnlichen  Schliissen  wie 
Krafft-Ebing;  auch  Werner  und  BuB  befiirworten  eine  ursach- 
liche  Bedeutung  des  Kaltetraumas.  Nach  BuB  geht  in  solchen  Fallen 
histogenetisch  der  ProzeB  von  den  GefaBen  und  zwar  von  den  Venen 
aus;  die  Kalte  bedinge  eine  Abkiihlung  des  Blutes  an  der  Peripherie 
und  eine  chemische  Veranderung  des  Hamoglobins ;  der  zersetzte  Blut- 
farbstoff  wirke  nun  als  Gift  und  ube  bei  seinem  RiickfluB  einen  ent- 
zlindlichen  Reiz  auf  die  GefaBwand  aus;  so  komme  es  zur  Proliferation 
der  Venenwand  und  Thrombose,  schlieBlich  setze  sich  der  ProzeB  auf 
die  Umgebung  fort  und  fiihre  so  zu  einer  fleckweisen  Degeneration 
im  Zentralnervensystem.  Die  Literatur  verfiigt  auBerdem  noch  iiber 
zahlreiche  Falle,  deren  Entwicklung  man  auf  refrigatorische  Traumen 
zuruckfiihren  konnte  (cf.  z.  B.  Siemerling,  Schuster  und  Biel- 
schowsky,  Mendel,  Negro).  Mendel  konstatierte  eine  multiple 
Sklerose  bei  einem  Mann,  der  zuvor  schweiBtriefend  in  kaltes  Wasser 
fiel.  Er  nimmt  nun  an,  daB  dadurch  eine  kraftige  Zusammenziehung 
der  vorher  ausgedehnten  HautgefaBe  und  eine  Verdrangung  des  aus 
ihnen  entleerten  Blutes  unter  gesteigertem  Druck  in  die  inneren 
Organe  bedingt  wurde;  die  Folge  davon  sei  eine  GefaBalteration,  die 
bei  pradisponierten  Individuen  zu  dauernder  Gewebsschadigung  fiihren 
konne.  Negro  sah  einen  typischen  Fall  von  multipler  Sklerose  bei 
einem  Individuum ,  das  bei  einem  Erdbeben  verschiittet  wurde  und 
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wahrend  der  Nacht  im  Schnee  kampieren  muflte;  ein  Gefahrte,  der 
gleichzeitig  verungliickte ,  soil  unter  denselben  Erscheinungen  er- 
krankt  sein. 

Wenn  audi  die  Meinungsdifferenzen  liber  die  Haufig- 
k  e  i  t  dieses  oder  jenes  Moments  u  n  d  iiberdieWirkungs- 
weise  ailer  genanntenFaktorengroBsind,  sostehtdoch 
immerhin  f  e  s  t ,  d  a  &  z  a  h  1  r  e  i  c  h  e  A  u  t  o  r  e  n ,  j  a  d  i  e  M  e  h  r  z  a  li  1 
d e r s e  1  b e n  den  N a c li w e i s  von  der  u  r  s  a  c  h  1  i  c  h  e  n  B  e  d  e  u  t  u  n  g 
aufierer  Schadlichk eiten  als  ein  gesichertes  Ergebnis 
der  a t i o  1  o g i s c h e n  S t u d i e n  betrachten.  Im  schroffen  Gegen- 
satz  hierzu  steht  die  Uberzeugung  Striimpells,  der  nnr  ganz  aus- 
nahmsweise  einen  Zusammenhang  der  multiplen  Sklerose  mit  einer 
vorhergehenden  akuten  Infektionskrankheit  and  nnr  in  einem  Fall 
unter  24  mit  genauester  Anamnese  toxische  Einfllisse  linden  konnte. 
St  rum  pell  betrachtet  infolgedessen  die  Krankheit  nicht  als  exogene, 
sondern  als  endogene.  Die  multiple  Sklerose  hat  nach  ihm  in  gewissen 
abnormen  kongenitalen  Verhaltnissen  und  zwar  mit  Wahrscheinlichkeit 
in  einer  auf  angeborener  abnormer  Veranlagung  beruhenden  multiplen 
Gliose  ihren  Ursprung.  Die  auBeren  Schadlichkeiten  konnen  nach 
Strumpell  hochstens  die  Rolle  veranlassender  Momente  spielen.  Da 
man  nun  vielfach  meint,  dafi  kongenitale  Entwicklungsstorungen  im 
Gehirn  und  Riickenmark  nicht  immer  ein  zufalliges  Ereignis  von 
ganz  lokalem  Charakter,  sondern  haufig  Teilerscheinungen  einer  ab- 
normen Veranlagung  des  gesamten  Zentralnerven systems  oder  eines 
allgemeinen  degenerativen  Prozesses  darstellen,  versuchte  man  mit 
Recht,  durch  statistische  Erhebungen  die  Bedeutung  der  ange- 
b  o  r  en  e  n  neuro-  bzw.  psychopathischen  Predisposition  (cf. 
p.  48)  zu  ergriinden.   Die  Eesultate  waren  auch  hier  recht  verschieden. 

Growers  betont  zwar  in  Ubereinstimmung  mit  Lotsck  die  groCe  Seltenheit 
direkter  Vererbung  und  des  gieichzeitig-en,  familiaren  Vorkommens,  gibt  aber  an, 
dal]  die  Kranken  relativ  haufig1  aus  neuropathischen  Familien  stammen,  in  denen 
Epilepsie  oder  andere  Formen  chronischer  Lahmtmgen  vorgekommen  sind.  Pierre 
Marie  konstatierte  in  einigen  Fallen  aus  deni  Kindesalter  hereditare  Einfliisse, 
Totzke  unter  35  gesammelten  Beobaclitungen  aus  derselben  Lebensperiode  zehn- 
mal,  Fr  anckl-Hoc  li  wart  in  10  Proz.  der  Gesamtzahl  seiner  Statistik.  Irma 
Klaufiner  fand  zweimal  in  der  Familie  ein  almliches  Leiden,  in  zwei  anderen 
Fallen  „Zittern"  bei  Verwandten.  Striimpell  hingegen  konnte  hereditare  Dis- 
position hochstens  in  vereinzelten  Fallen  nachweisen,  Probst  und  Elter  unter 
58  bzw.  38  Beobachtungen  nnr  viermal.  Audi  nach  Redlich  spielt  die  Hereditat 
keine  erkennbare  Rolle. 

Wenn  auch  insbesondere  franzosische  Autoren  den  EinfluJS  der 
hereditaren  Disposition  immer  von  neuem  hervorheben,  so  registrieren 
demnach  die  bis  jetzt  voiiiegenden  Statistiken  ,,belastendeu  Momente 
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in  der  Ascendenz  keineswegs  mit  einer  solchen  Haufigkeit,  dafi  irgend 
welche,  einigermaflen  gesicherten  Riickschliisse  auf  innige  Wechsel- 
bezielnmgen  erlaubt  sind.  Man  hat  nun  versucht,  die  allerdings  recht 
seltenen  Falle  von  hereditareni  und  familiarem  Vorkommen  der  multiplen 
Sklerose,  von  kongenitaler  sowie  in  fruher  Kindheit  sich  voll  ent- 
wickelnder  oder  in  ihren  Anfangen  bis  dahin  zuriickreichender  Er- 
krankung  als  Beweise  fiir  abnorme  angeborene  Verhaltnisse  heranzu- 
ziehen.  Beobachtungen  iiber  Vererbung  der  Sclerose  en 
plaques  stammen  von  Erb,  Duchenne,  Eichhorst  und  Ella 
(zit.  nacli  Eedlich).  Einen  heriditaren  Typus  wird  man  bei  der 
Schwierigkeit  der  Dilferentialdiagnose  allerdings  nur  dann  anerkennen, 
wenn  die  Autopsie,  die  in  den  drei  erstgenannten  Fallen  fehlt,  den 
klinischen  Befund  bestatigt.  Der  Beweis  schien  durch  Eichhorst 
geliefert,  der  bei  Mutter  und  Kind  die  Herdsklerose  scheinbar  auch 
pathologisch-anatomisch  konstatieren  konnte.  Ich  habe  mich  jedoch 
durch  das  Studium  der  E ichh or stschen  Falle  von  der  Richtigkeit  der 
Kritik  Hoffmanns  iiberzeugt,  daB  sie  insbesondere  in  anatomischer 
Hinsicht  manche  mit  dem  histologischen  Bilde  der  Sclerose  en  plaques 
nicht  ubereinstimmendeEigentumlichkeiten  haben.  Uber  „h ere di tar- 
familiar  e  multiple  Sklerose"  berichtet  Pelizaeus.  Er  beschreibt 
5  sich  in  derselben  Weise  entwickelnde,  typisch  verlaufende  Falle  bei 
5  Mitgliedern  derselben  Familie,  von  denen  z.  Z.  der  Publikation  drei 
gestorben  waren,  und  zwei  im  Alter  von  8  bis  28  Jahren  noch  lebten. 
Es  waren  erkrankt  nur  Individuen  mannlichen  Geschlechts  (1  Sohn, 
3  Enkel,  1  Urenkel),  welche  mit  Ausnahme  eines  Patienten  Nach- 
kommen  gesunder  weiblicher  Familienmitglieder  waren.  Abgesehen 
davon,  daB  der  beweisende  Obduktionsbefund  fehlt,  handelte  es  sich 
auch  nach  dem  klinischen  Bild,  wie  Sachs  mit  Recht  hervorhob. 
nicht  um  eine  echte  multiple  Sklerose,  sondern  um  eine  cler  va- 
riablen  Form  en  der  hereditar-spastischen  Lahmungen.  Da  ich  auch 
in  den  iibrigen  Fallen,  die  sich  nach  Frerichs,  Erb,  Mendel, 
Totzke,  Cestan-Guillain,  bei  Geschwistern  und  zwar 
haufiger  im  reiferen  als  im  jugendlichen  Alter  entwickelten ,  die  be- 
statigende  Sektion  vermisse,  ist  meines  Ermessens  das  Vor- 
kommeneines  familiaen  undhereditarenTypusbisjetzt 
keineswegs  mit  hinreichender  Sicherheit  bewiesen. 
Dasselbe  gilt  fiir  die  „kongenitale"  multiple  Sklerose  im 
Sinne  P  o  1 1  a  k  s.  (cf.  auch  Freud  und  H  i  g  i  e  r).  Dieser  Autor  zog 
aus  zwei  Eigenbeobachtungen  den  Schlufi,  daB  die  fleckweise  Herd- 
sklerose des  Zentralnervensystems  eine  intrauterine  Erkrankung  des 
Foetus  bild  en  und  demzufolge  bei  rascher  Entwicklung  in  den  ersten 
Tagen  oder  Wochen,  bei  einer  etappenweise  erfolgenden,  „lenteszierenden 

Muller,  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  und  Riickenmarks.  3 
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Evolution"  aber  in  einigen  Monaten  nach  der  Geburt  sich  mani- 
festieren  kann.  Die  Lektiire  der  Krankengeschichte  mid  insbe- 
sondere  des  Sektionsprotokolles  lehrt,  daB  es  sich  hier  weder  um 
eine  beweiskraftige  Beobachtung  noch  um  einen  Fall  von  multipler 
Sklerose  in  unserem  Sinne  handeln  kann.  Ich  brauche  nur  hervor- 
zuheben,  daB  das  Riickenmark  iiberhaupt  nicht  untersucht  wurde, 
sondern  nur  ein  makroskopischer  Hirnbefund  vorliegt,  der  zudem  liber 
Triibungen  der  weichen  Haute,  iiber  bedeutende  Erweiterung  der 
Seitenventrikel  und  Ausfiillung  derselben  mit  flockig-triibem  Serum 
berichtet.  Wir  werden  spaterhin  darauf  zuriickkommen ,  daB  der 
Nachweis  einzelner  sklerotischer  Partien  im  Cerebrum  noch  keines- 
wegs  die  Diagnose  einer  echten  multiplen  Sklerose  sicliert.  Da  auch 
alle  nur  aus  der  Literatur  bekannten  Falle  von  Sclerose  en  plaques, 
welche  im  friihen  Kindesalter  zur  vollen  Entwicklung  gelangten, 
einer  kritischen  Priifung  niclit  standhalten,  konnen  als  Beweismaterial 
fiir  die  These  einer  abnormen  kongenitalen  Veranlagung  nur  die- 
jenigen,  auch  nach  unserer  Meinung  niclit  allzu  seltenen  Beobachtungen 
gelten,  in  denen  man  die  ersten  Anfange  der  Erkrankung  durch  ge- 
naueste  anamnestische  Erhebungen  bis  in  die  Kindheit  zurllckverfolgen 
kann.  Oppenheim,  der  auf  die  Tatsache  zuerst  hingewiesen  hat, 
daB  zuweilen  bis  in  die  friiheste  Jugend  zuriickreichende  Erscheinungen 
vorhanden  sind,  erblickt  darin  allerdings  nur  ein  die  Disposition  be- 
griindendes  Moment,  welches  das  Individuum  fiir  die  als  „Ursachen" 
angefiihrten  Schadlichkeiten  empfanglicher  macht. 

Ein  kurzer  R ii c k b  1  i c k  auf  alle  d i e s e  Momente  lehrt, 
daB  dieGegnerderendogenenEntstehung  der  multiplen 
Sklerosehochwertiges  Materialbesitzen,  um  dieHeran- 
ziehung  der  Falle  von  hereditarem,  familiar  em  und 
k  o  n  g  e  n  i  t  a  1  e  m  T  y  p  u  s ,  s  o  w  i  e  der  d  e  m  f  r  ii  h  e  n  Kindesalter 
ents t amm e n d en  B e o b  a c h  t  u n  g e n  z  u r  B e  w  e i s f  ii h  r  u n g  f  ii r  d i e 
Genese  auf  die  Basis  einer  abnormen,  angeboren en  Ver- 
anlagung zu  ver hinder n.  DemgemaBstiitztsich,  soweit 
klinisc  lieGesichtspu  n  kteinBetraclitkommen, die  These 
von  d e r  e n d o g e n e n  E n t s t e h u n g  i m  w e s e n 1 1  i c h e n  auf  den 
nach  der  Uberzeugung  Strumpells  gesicherten  Befund, 
daB  trotz  exaktester  Analyse  der  Vorgeschichte  ver- 
ursachende  exogene  Schadlichkeiten  gemeinhin  nicht 
nachzuweisen  sind.  Man  wirft  nun  mit  Recht  die  Frage  nach 
der  Natur  dieser  abnormen  kongenitalen  Verhaltnisse  auf.  S  t  r  ii  m  p  e  1 1  s 
Ansicht  lautet  dahin,  daB  durch  die  Annahme  einer  auf  angeborener 
abnormer  Veranlagung  beruhender  multipler  Gliose  das  klinische  und 
pathologisch-anatomische  Bild  der  Sclerose  en  plaques  am  besten  seine 
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Erklarung  findet.  Ziegler,  welcher  die  „primare  multiple  Sklerose" 
ebenfalls  auf  Entwicklungsstorungen  zuriickf lihrt,  denkt  an  eine  iiber- 
mafiige  Gliaanlage.  Im  Gegensatz  zu  der  Annahme  einer  primaren 
Wucherung  eingestreuter  Neuroglia  dachte  man  auch  an  eine  insel- 
formige  Hypoplasie  und  Agenesie  der  Markscheiden  mit  sekundarer 
Sklerose.  Wir  wollen  bei  der  Besprechung  dieser  Theorien  hier  nicht 
langer  verweilen,  da  wir  in  dem  Kapitel  iiber  die  Pathogenese  aus- 
fiihrlicher  darauf  zuruckkommen  miissen,  und  nunmehr  iibergehen  zu 
der  Besprechung  des  eigenen  Materials,  urn  dadurch  eine  festere 
Grundlage  zur  Bekampfung  oder  Anerkennung  dieser  oder  jener  Theorie 
iiber  die  Atiologie  zu  gewinnen. 

Trotzdem  besonders  in  Riicksicht  auf  diese  Streit- 
frage  die  Anamnesen  mit  moglichster  Genauigkeit  er- 
hoben  wur  den,  fehlen  in  iiber  75  Proz.  der  Gesamtzahl 
unserer  Falle  jegliche  Anhaltspunkte  fur  atiologisch 
bedeutsame  auBere  Schadlichkeiten  und  auch  in  der 
resistierenden  Minderzahl  zwingende  Beweise  ftir 
einen  direkten  ursachlichen  Zusammenhang  der  Er- 
k  rankung  mit  exogenen  Mom  en  ten. 

Zunachst  scheiden  thermische  Schadlichkeiten  auf  Grand  unseres 
Materials  ais  Krankheitsursaclie  vollig  aus.  Wir  verfiigen  im  Gegen- 
satz zu  den  iiberraschend  hohen  Zahlen  von  Krafft-Ebing  (cf. 
p.  31)  nur  iiber  zwei  Falle,  in  denen  die  Patienten,  ohne  ein  be- 
stimmtes  Kaltetrauma  angeben  zu  konnen,  ihr  Leiden  auf  „Erkaltungen" 
in  ihrem  Beruf  zuriickf iihr en.  Ein  direkter  Zusammenhang  zwischen 
..refrigatorischen"  Schadlichkeiten  und  multipler  Sklerose  kann  aber 
hochstens  dann  Gegenstand  der  Diskussion  sein,  wenn  es  sich,  wie 
z.  B.  in  dem  Falle  Men  dels,  urn  bestimmte  heftige  Kaltetraumen 
handelt.  Abgesehen  von  den  Ergebnissen  unserer  Statistik  sprechen 
auch  in  solchen  Fallen  meines  Ermessens  eine  Reihe  schwerwiegender 
Griinde  gegen  einen  innigen  Kausalkonnex.  Wenn  wir  mit  Krafft- 
Ebing  annehmen,  daf)  das  Kaltetrauma  tatsachlich  (nach  seinem  Be- 
funde  fast  in  der  Mehrzahl  der  Falle)  zu  einer  reflektorischen  Kon- 
traktion  der  Gefafie  im  Zentralneiwensystem  und  dadurch  bedingten, 
regionaren  Zerfall  des  Gewebes  mit  sekundarer  Neurogliawucherung 
fiihrt,  miissen  wir  vom  klinischen  Standpunkt  aus  eine  relativ  rasche 
Entwicklung  eines  ausgepragten  Symptomenkomplexes  mit  Neigung  zu 
steter  Progression  oder  zu  Heilungstendenz  und  bei  der  Autopsie  eine 
xlbhangigkeit  der  Lage  der  Herde  und  ihrer  Form  vom  GefaBverlauf 
finden.  Die  multiple  Sklerose  entwickelt  sich  aber  meist  ganz  all- 
mahlich  im  Verlauf  von  Monaten  und  Jahren.  Sie  zeigt  in  langen 
Zwischenraumen  erfolgende  Schiibe   und   weitgehende  Remissionen. 
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Sie  hat  in  alien  sicheren  Fallen  mit  nacliweisbaren  primaren  Ge- 
faBveranderungen  gar  nichts  zu  tun  und  verschont  gerade  die 
Nervenfasern  und  Ganglienzellen,  die  doch  bei  Anomalien  der  Blut- 
versorgung  als  empfindlichste  Elemente  zuerst  zugrunde  gehen 
miiBten.  Ich  glaube,  dafi  diese  Grande,  die  audi  auf  die  Erklarungs- 
versuche  von  Busse  und  Mendel  Anwendung  linden,  zur  Wider- 
legung  der  Anschauungen  einer  direkten  Beziehung  des  Kaltetraumas 
zur  ecliten  multiplen  Sklerose  geniigen.  Wenn  audi  tatsachlich  ein- 
mal  die  Moglichkeit,  dafi  ein  starker  allgenieiner  Kaltereiz  zu  multiplen 
Erweichungsherden  im  Zentralnervensystem  fiihren  kann,  experimentell 
sich  begriinden  liefie,  so  wurde  es  sich  trotzdem  niemals  um  eine 
eclite  multiple  Sklerose,  sondern  um  eine  sekundare  Form  im  Sinne 
von  Sell  mans  und  Ziegler  handeln.  Dafi  endlich  die  gelegent- 
lichen  „Erkaltungen",  die  wohl  jeder  Kranke  in  der  Klinik  bei  ge- 
nauem  Befragen  oder  einer  landlaufigen  Anschauung  entsprechend 
spontan  als  Ursache  seines  Leidens  zugibt,  als  atiologische  Faktoren 
der  multiplen  Sklerose  fur  die  klinische  Forschung  nicht  in  Betracht 
kommen  konnen,  bedarf  wohl  kaum  einer  Erorterung.  Lafit  man  sich 
zu  einem  derartigen  Trugschlufi  verleiten,  so  gibt  es  wohl  kaum 
eine  Erkrankung,  die  man  nicht  mit  derselben  Berechtigung  wie  die 
multiple  Sklerose  auf  eine  „Erkaltung"  zuriickfiihren  kann. 

Dafi  ferner  Intoxikationen  mit  bekannten  Giften,  namentlich  mit 
Metallen  eine  ursachlich  bedeutsame  Eolle  spielen,  halten  wir  im  Gegen- 
satz  zu  den  Angaben  Oppenheims  und  anderer  Autoren  fiir  ganzlich 
ausgeschlossen  (cf.  p.  28).  Der  Befund  Oppenheims  kann,  wie  wir 
schon  friiher  bemerkt  haben,  nur  mit  der  Eigenart  seines  Materials 
zusammenhangen.  Jedenfalls  haben  wir  nur  ausnahmsweise  Patienten 
gesehen,  bei  denen  die  Moglichkeit  einer  Metallvergiftung  vorlag. 
Wenn  derartige  Intoxikationen  als  atiologische  Momente  der  multiplen 
Sklerose  in  Betracht  kommen  sollen,  muB  die  Erkrankung  bei  Indi- 
vidual, die  ihnen  ausgesetzt  sind,  mit  einer  sinnfallig  grofieren 
prozentuarischen  Haufigkeit  auftreten  und  mit  einer  gewissen  Regel- 
maBigkeit  auch  die  Kombination  einer  multiplen  Sklerose  mit  ander- 
weitigen  Zeichen  einer  chronischen  Metallvergiftung  zur  Beobachtung 
gelangen.  Dieser  Nachweis  ist  jedoch  bis  jetzt  nach  dem  iiberein- 
stimmenden  Urteil  zahlreicher  Autoren  miBgliickt  (S  trump  ell, 
Hoffmann,  Schultze,  Elter  u.  a.).  DaB  sich  in  der  groBen 
Zahl  von  Fallen  wie  bei  jeder  anderen  Erkrankung  gelegentlich  auch 
Individuen  mit  chronischen  Metallvergiftungen  linden  und  finden 
mlissen,  ist  niemals  ein  Beweis  ftir  den  Zusammenhang  zwischen 
Intoxikationen  und  multipler  Sklerose.  Dieser  Kausalkonnex 
ist   schon  a  priori   g  a  n  z    u  n  w  a  h  r  s  c  h  e  i  n  1  i  c  h.  Vor- 
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erst  ist  die  multiple  Sklerose  bei  Fr  an  en,  die  doch  ganz  unver- 
haltnismaflig  seltener  solchen  Intoxikationen  ausgesetzt  sind,  zu 
inindest  ebenso  haufig  wie  bei  Mann  era.  Die  ersten  Zeichen  der  Er- 
krankung  reichen  aufierdem  in  zahlreichen  Fallen  in  ein  Alter  zu- 
rnck,  in  dem  chronisclie  Metallvergiftungen  kaum  in  Betracht  kommen. 
Die  Intoxikationsamblyopie  zeigt  allerdings  Anklange  an  die  Sehsto- 
rungen  bei  der  multiplen  Sklerose,  aber  trotzdem  wiederum  ganz  wesent- 
liche  Diiferenzen.  Der  Verlauf  der  multiplen  Sklerose  in  S  chub  en 
ist  bei  der  Annahme  einer  Intoxikation  nur  durch  gewagte  Hypo- 
thesen  erklarlich.  Die  vielfachen  Tierexperimente  haben  bei 
Vergiftungen  niemals  eine  multiple  Sklerose  zu  erzeugen  vermocht. 
DaB  bei  der  „periaxialen  Neuritis"  Gombaults,  die  ubrigens 
dringend  einer  Nachprufung  mittels  feinerer  Methoden  bedarf,  die 
Achsenzylinder  zunachst  intakt  bleibeu  und  ansclieinend  nur  die  Mark- 
scheiden  zerfallen,  kann  in  dieser  Streitfrage  sclion  deslialb  nichts 
beweisen,  weil  es  sich  bei  der  multiplen  Sklerose  um  einen  Zerfall 
von  Markscheiden  in  Gehirn  und  Riickenmark  handelt  und  gerade  die 
peripheren  Nerven  von  ihren  Wurzeln  und  dem  Nervus  opticus  abge- 
sehen  vollkommen  intakt  bleiben.  Die  Pathologie  lelirt  auch,  dafi  wohl 
alle  chronischen  Intoxikationen  entweder  zu  diffusen  Erkran- 
k  u  n  g  e  n  o  d  e  r  „s  y  s  t  e  m  a  t  i  s  c  h  e  n"  D  e  g  e .  n  e  r  a  t  i  o  n  e  n  fiihren.  Ich 
erinnere  z.  B.  an  die  Pellagra  und  den  Ergotinismus.  Es  ware  ohne 
die  Annahme  einer  lokalen  Disposition  der  Neuroglia  unseres  Er- 
messens  ganz  unverstandlich ,  warum  Metallvergiftungen  im  Zentral- 
nervensystem  nur  an  ganz  bestimmten  Stellen  ohne  anatomischen  und 
funktionellen  Zusammenhang  der  befallenen  Faserziige  wirksam  sind, 
wahrend  die  schadigende  Noxe  doch  das  ganze  Zentralnervensystem 
uberschwemmt.  Auch  der  Befund  von  Jaksch  und  Em  den  bei 
der  „Br aunsteinmullerkrankheit"  fallt  keineswegs  fur  die 
Anschauungen  Oppenheims  in  die  Wagschale,  zumal  autoptische 
Befunde  bis  jetzt  ansclieinend  fehlen.  Das  Krankheitsbild  der  chroni- 
schen Manganvergiftung  erinnert  wohl  an  die  multiple  Sklerose,  unter- 
scheidet  sich  aber  abgesehen  von  der  Einformigkeit  ihres  klinischen 
Bildes  schon  im  Symptomenkomplex  durch  wesentiiche  Ziige.  Deshalb 
trennen  auch  diejenigen  Autoren,  die  diese  Krankheit  am  besten 
kennen,  dieselbe  von  der  multiplen  Sklerose.  Fanden  sich  tatsachlich 
bei  den  Autopsien  in  solchen  Fallen  disseminierte  Herde,  so  wird 
ihre  Lokalisation  und  histologische  Eigenart  wohl  nur  eine  Zurech- 
nung  zu  der  sekundaren  multiplen  Sklerose  im  Sinne  von  Schmaus 
und  Ziegler  gestatten. 

Was  die  Bedeutung  der  Traumen  (cf.  p.  28)  anlangt,  so  herrscht  im 
Gegensatz  zu  alteren  Anschauungen  (cf.  F  o  c  k  e)  eine  erfreuliche  tiber- 
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einstimmimg  dariiber,  daB  psychische  Shocks  als  ursachliche  Fak- 
toren  nicht  in  Betracht  kommen  konnen.  Es  ware  audi  hochst  merk- 
wurdig  und  ohne  jegliche  klinische  und  pathologisch-anatomische 
Analogien,  wenn  die  im  Gefolge  hochgradiger  Affekte  auftretenden, 
vasomotorischen  Alterationen  eine  inselformige,  vom  GefaBverlauf  im 
Iibrigen  unabhangige,  oft  in  Schliben  verlaufende,  schwere  chronische 
Erkrankung  des  Zentralnervensystems  bedingte,  die  trotz  ihrer 
haufigen  machtigen  Ausdehnung  gerade  die  fur  die  Zirkulations- 
storungen  besonders  empfindlichen  Ganglienzellen  mid  Nervenfasern 
fast  verschont  und  vor  allem  in  der  Hirnrinde  —  dem  anatomischen 
Substrat  der  psychischen  Vorgange  —  am  wenigsten  Verheerung  an- 
richtet.  DaB  aber  psychische  Tr  a  urn  en  eine  schon  be- 
stehende  Erkrankung  un  guns  tig  beeinflussen  konnen. 
geht  aus  der  alien  Klinikern  gelaufigen  Beobachtung  hervor,  daB 
die  Unsicherheit  und  Unruhe  vieler  Kranken  mit  multipler  Sklerose 
beim  Gehen  und  Stehen  usw.  und  namentlich  auch  der  oscilla- 
torische  Zitterklonus  bei  Emotionen  oft  wesentlich  zunehmen.  DaB 
ausnahmsweise  ein  psychisches  Trauma  auch  eine  bisher  „latente" 
multiple  Sklerose  manifestieren  kann,  ist  ebenfalls  zuzugeben.  Den 
Befund,  daB  zahlreiche  Erkrankungen  verschiedenster  Atiologie  ge- 
legentlich  erst  unter  dem  Einflusse  einer  neuen  Schadlichkeit  und 
damit  gelegentlich  audi  einmal  nach  einem  heftigen  psychischen 
Trauma  klinisch  in  die  Erscheinung  treten  kann,  wird  wohl  niemand 
bestreiten.  Nur  in  einem  Falle  unserer  Beobachtung  allerdings  fiihrte 
eine  Patientin  den  Ausbruch  der  Erkrankung  auf  einen  heftigen 
Schrecken  zuriick.  Ich  will  dabei  noch  bemerken,  daB  die  im  Beginn 
gelegentlich  auftretende  abnorme  Angstlichkeit  und  abnorme  Schreck- 
haftigkeit  zu  Tauschungen  AnlaB  geben  konnen. 

Im  Gegensatz  zu  der  Einigkeit  der  neueren  Autoren  in  der 
Negation  einer  direkten  ursachlichen  Bedeutung  psychischer  Shocks 
stehen  die  Meinungsditferenzen  iiber  die  Bewertung  korperlicher 
Traumen.  Die  Tatsache  allerdings,  daB  die  klinischen  Symptome 
einer  Sclerosis  multiplex  sich  im  AnschluB  an  Traumen  entwickeln 
konnen,  wird  von  alien  Autoren  anerkannt.  Uber  die  Hiiufigkeit  und 
Eigenart  dieses  Zusammenhanges  aber  divergieren  die  Anschauungen 
ganz  erheblich.  Mein  Standpunkt  laBt  sich  dahin  prazi- 
sieren,  daB  das  Trauma  niemals  die  alleinige  und 
Grundursache  der  echten  multiplen  Sklerose  ist.  Auch 
bei  rascher  Auf einanderf olge  von  Ursache  undWirkung 
ist  es  nur  imstande,  bei  vorhandener  Veranlagung  den 
pathologisch -anatomischen  Prozefi  zur  rascheren  Ent- 
w i  c k  1  u n g  zu  b r i n g e n  o  d  e r  eine  bisher  ,.1  a t e n t  e"  multiple 
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Sklerose  klinisch  in  die  Erscheinung  zu  rufen.  Vorerst 
zwingen  die  Erfahrungen  unserer  Klinik  zu  dem  SchluB,  daB  eine 
scheinbar  traumatische  Entstehung  der  Sclerose  en  plaques  sehr  selten 
1st.  Trotz  der  groBen  Zalil  unserer  Falle  mit  Sclerosis  multiplex 
einerseits  und  unseres  selten  reichhaltigen  Materials  an  Unfallkranken 
andererseits  verfiigen  wir  nur  iiber  einen  einzigen,  spater  ausfuhrlich 
mitgeteilten  Fall,  in  dem  die  ersten  Zeichen  der  Erkrankung  sich 
bei  einem  zuvor  angeblich  ganz  gesunden  Individuum  in  direktem 
AnschluB  an  ein  schweres  Kopftrauma  mit  nachfol gender  BewuBt- 
seinstriibung  entwickelte.  Die  groBe  Seltenheit  soldier  Falle  wird 
audi  durch  die  Angabe  von  Sachs  und  Freund  bestatigt,  die  trotz 
groBer  Erfahrungen  in  Unfallkrankheiten  kaum  jemals  einen  Fall  mit 
multipler  Sklerose  unter  den  Yerletzten  gesehen  haben.  Eine  trauma- 
tische Entstehung  der  Erkrankung  kann  man  audi  mit  einiger  Wahr- 
scheinlichkeit  wohl  nur  dann  annehmen,  wenn  ein  zuvor  anscheinend 
vollig  gesundes  Individuum  in  unmittelbarem  AnschluB  an  eine  schwere 
direkte  oder  indirekte  Erschiitterung  und  Verletzung  des  Zentral- 
nervensystems  unter  den  klinischen  Symptomen  einer  spaterhin  au- 
toptisch  sicherzustellenden  multiplen  Sklerose  erkrankt  und  zwar  be- 
sonders  mit  initialen  Erscheinungen,  die  dem  Orte  der  Gewalteinwirkung 
ungefahr  entsprechen.  Die  rasche  Aufeinanderfolge  von  Ursache  und 
Wirkung  beweist  —  abgesehen  von  ihrer  relativ  groBen  Seltenheit  — 
an  sich  niemals  einen  tieferen  Kausalkonnex  zwischen  Trauma  und 
Sclerosis  multiplex.  Ich  will  zum  Vergleich  die  Erfahrungen  bei 
Tumor  cerebri  heranziehen.  Es  steht  auBer  Zweifel  (cf.  0  p  p  e  n  h  e  im , 
Brims  u.  a.),  daB  sich  auch  die  klinischen  Erscheinungen  einer 
Gehirnschwulst,  namentlich  eines  Glioms  bei  zuvor  gesunden  Patienten 
direkt  im  AnschluB  an  eine  Kopfverletzung  entwickeln  konnen. 
Findet  man  in  solchen  Fallen  bei  der  Autopsie  ein  Gliom,  so  wird 
die  Mehrzahl  der  Pathologen  trotz  dieser  klinischen  Angaben  kaum 
eine  direkte  traumatische  Entstehung  der  Geschwulst  annehmen  und 
deshalb  die  Lehre  von  dem  kongenitalen  Ursprung  dieser  Neoplasmen 
und  ihre  Zuriickfuhrung  auf  Entwicklungsanomalien  definitiv  fallen 
lassen.  Man  wird  im  Gegenteil  bei  dem  Gliom  und  bei  alien  anderen 
echten  Neubildungen  meist  annehmen,  daB  das  Trauma  nicht  die 
Grundursache  des  Tumors  ist,  sondern  nur  „den  AnstoB"  zur  Geschwulst- 
entwicklung  gegeben  hat.  Man  wird  diese  Anschauung  wohl  auch 
selbst  dann  nicht  ohne  weiteres  modifizieren,  wenn  die  Lage  des 
Tumors  genau  oder  wenigstens  ungefahr  dem  Orte  der  Gewaltein- 
wirkung entspricht.  Es  liegt  namlich  auch  dann  die  begriindete 
Moglichkeit  vor?  daB  die  Verletzung  als  allerdings  im  konkreten  Fall 
recht  bedeutsames  pradisponierendes  Moment  in  letzter  Linie  nur 


40 


Vorkommen  und  Atiologie. 


den  ..locus  minoris  resistentiae"  fur  die  Entwicklung  einer  Neubil dung 
geschaffen  hat,  und  clamit  nur  fur  die  Manifestation  und  Lokalisation 
der  Geschwulst  verantwortlich  zu  machen  ist.  Besonders  bei  den 
infektiosen  Geschwulsten,  deren  Atiologie  wir  genauer  kennen.  ist 
uns  dieser  SchluB  ganz  gelaufig.  Wir  sehen  audi  bei  Kopfverletzungen 
gelegentlicli  einen  Tuberkel  sich  an  einem,  dem  Orte  der  Gewaltein- 
wirkung,  ungefahr  entsprechenden  Teil  des  Cerebrums  etablieren; 
trotzdem  werden  wir  deshalb  menials  eine  traumatische  Entstehung 
des  Tuberkels  annehmen.  DemgemaB  ist  der  Nachweis,  dafi  in  den 
seltenen  Fallen,  in  denen  in  direktem  AnschluB  an  schwere  Traumen 
ein  Patient  an  multipler  Sklerose  erkrankt  und  die  Lokalisation  der 
ersten  Erscheinungen  im  Zentralnervensystem  mit  dem  Orte  der 
Gewalteinwirkung  ungefahr  zusammenfallt,  nicht  der  geringste  Beweis, 
fur  die  direkte  traumatische  Entstehung  der  Sklerosis  multiplex. 
Die  manifestierende  Ursache  wird  sich  dort  am  starksten  und 
friihesten  geltend  machen,  wo  die  auBere  Schadlichkeit  am  inten- 
sivsten  einsetzt.  Gegen  engere  Wechselbeziehungen  zwischen  Traumen 
und  multipler  Sklerose  fallen  weiterhin  eine  Beihe  experimenteller 
pathologisch-anatomischer  und  klinischer  Erfahrungen  in  die  Wag- 
schale.  Es  ist,  wie  schon  Moeli  hervorhob,  trotz  vieler  Versuche 
durch  Schmaus,  Bickeles  u.  a.  nicht  gelungen,  durch  kiinstliche 
Erschiitterungen  bei  Versuchstieren  eine  der  multiplen  Herdsklerose 
auch  nur  einigermaBen  entsprechende  Affektion  hervorzurufen.  Filhrt 
eine  schwere  Erschiitterung  des  Zentralnervensystems  tatsachlich  im 
Sinne  von  Mendel.  Kossolimo  u.  a.  zu  disseminierter  Alteration 
der  Gefafie,  Stasen  in  demselben,  und  zum  Austritt  von  Blut  in  das 
Parenchym,  so  miissen  wohl  eine  rasche  Entstehung  eines  ausgepragten 
Symptomenkomplexes  im  direkten  AnschluB  an  das  Trauma  und  eine 
kontinuieiiiche  Weiterentwicklung,  eine  fortschreitende  Neigung  zur 
Besserung  oder  ein  vollig  stationarer  Zustand  die  notwendige  Folge 
sein.  Wie  sind  nun  auch  hier  die  Schlibe  und  die  Bemissionen  der 
Erkrankung,  die  meist  allmahliche  Entwicklung  derselben  im  An- 
schluB  an  das  Trauma  zu  erklaren?  Die  reparatorischen  Glia- 
wucherungen,  die  den  Gewebsdefekt  zu  verdecken  suchen,  konnte 
doch  hochstens  zu  einer  zunehmenden  Verschlimmerung  der  Sym- 
ptome  fiihren,  aber  kaum  wahrend  eines  jahrelangen  Zeitraums  zur 
Neuentwicklung  von  Symptomen  (z.  B.  von  Augenmuskelparesen  unci 
Papillenveranderungen).  Verursachen  die  von  Mendel  bei  mul- 
tipler Sklerose  im  Gefolge  von  Traumen  supponierten  GefaBver- 
anderungen  eine  Schadigung  des  Parenchyms,  die  bei  der  grofien 
Vulnerabilitat  der  Glia  nach  den  Erfahrungen  bei  Erweichungsherden 
auch  zu  einem  teilweisen  Untergang  der  letzteren  fiihren  muB,  so 
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wird  die  erhalten  gebliebene  Neuroglia  aus  der  Peripherie  durch  eine 
Neubildung  von  Zwischengewebe  kleinere  Defekte  ausfiillen  und  die 
bei  grofleren  stets  entstehenden  Cysten  mit  einem  dichten  Faserwall 
umscheiden.  Es  wird  dadurch  also  zwar  eine  disseminierte  Er- 
krankung  gescliaffen,  die  zu  einer  zerstreuten  Narbenbildung  im 
Zentralnervensystem  (zu  einer  sekundaren  multiplen  Sklerose)  fiihrt, 
aber  mit  der  multiplen  Sklerose  in  unserem  Sinne  gar  nichts  gemein 
hat.  Derartige  autoptische  Befunde  fehlen  aber  bis  jetzt.  Im  Verein 
mit  J  u  t  z  1  e  r  und  anderen  Autoren,  welche  die  Genese  der  multiplen 
Sklerose  nach  Trauma  studiert  haben,  gibt  auch  Mendel  zu,  dafl 
man  selbst  in  Fallen  traumatischer  Atiologie  eine  gewisse  Predis- 
position voraussetzen  muB.  Die  Meinungsdifferenz  beruht  deshalb 
in  letzter  Linie  nur  darauf,  dafl  wir  in  dieser  Predisposition  die 
eigentliche  und  in  der  grofien  Mehrzahl  der  Falle  alleinige  Ursache 
der  multiplen  Sklerose  sehen  und  auch  schwere  Traumen  in  derselben 
Weise  wie  die  meisten  Autoren  dies  bei  den  Gliomen  des  Gehirns 
tun,  als  im  konkreten  Fall  recht  wichtige  Gelegenheitsursachen  be- 
trachten,  die  entweder  den  AnstoB  zur  Entwicklung  der  Herde  geben 
oder  zum  Auftreten  der  klinischen  Erscheinungen  fiihren. 

Obwohl  die  Traumen  vom  wissenschaftlichen  Standpunkt  aus  in 
letzter  Linie  nur  als  „ Agents  provocateurs"  der  Sclerose  en  plaques 
in  Betracht  kommen,  wird  man  in  der  Unfallpraxis  stets 
dann,  wenn  die  multiple  Sklerose  bei  einem  zuvor 
gesunden  Patienten  in  zeitlich  naher  Nachbarschaft 
mit  einem  schweren  Trauma  auftritt,  den  Entschadi- 
gungsanspruch  des  Kranken  ohne  Bedenken  anerkennen 
unter  der  Voraussetzung,  dafl  der  Unfa  11  nicht  sch on 
Folge  der  Erkrankung  war  (initiale  Schwindelanfalle,  Koordi- 
nationsstorungen  usw.).  Bestanden  schon  vor  dem  sch  w er en  Unfall 
Prodromalien  des  Leidens,  die  allerdings  aus  bekannten  Griinden  meist 
dem  anamnestischen  Nach  weise  entgehen,  so  wird  man  auch  dann 
vom  praktischen  Standpunkt  aus  trotz  der  Moglichkeit  eines  spon- 
tanen  Fortschreitens  und  einer  zeitlich  koordinierten  spontanen  Exa- 
zerbation  der  Erkrankung  eine  Rente  arztlicherseits  zubilligen  konnen, 
wenn  eine  erhebliche  Verschlimmerung  des  Leidens  unmittelbar 
nach  dem  Trauma  einsetzt  und  besonders  unter  Symptomen,  deren 
Lokalisation  mit  dem  Orte  der  Gewalteinwirkung  ungefahr  iiberein- 
stimmt.  Beginnen  die  ersten  Symptome  der  Erkrankung  erst  lange 
Zeit  nach  dem  Unfall,  wie  z.  B.  in  einem  von  Koster  veroffentlichten 
Fall  nach  7  Jahren,  so  wird  die  Entscheidung  des  Begutachters  sehr 
von  seinem  wissenschaftlichen  Standpunkt  abhangig  sein,  den  er  in 
der  Frage  nach  der  Atiologie  der  multiplen  Sklerose  und  ihrer  Be- 


42 


Vorkomraen  unci  Atiologie. 


griffsbestimmung  einnimmt.  In  Fallen  mit  langerem  Zwischenraum. 
etwa  iiber  1  Jahr,  liegt  meines  Ermessens  zwar  noch  eine  entfernte 
Moglichkeit,  aber  keine  begrtindete  Wahrscheinlichkeit  far  irgend 
einen  Zusammenhang  zwischeh  Unfall  und  multipler  Sklerose  vor. 
Irrig  ist  jedenfalls  nach  unserer  Anschauung  eine  arztliche  Ent- 
scheidung,  die  einen  Kausalkonnex  mit  dem  Hinweis  auf  das  Fehlen 
anderer  atiologischer  Momente  begriindet,  Die  letzteren  fehlen  eben 
in  der  groBen  Melirzalil  der  Falle  auch  in  Form  accessorisclier  Ur- 
sachen  iiberhaupt.  Auch  die  Annahme,  daft  der  Unfall  die  Predispo- 
sition zu  der  spaterhin  sich  entwickelnden  Sclerosis  multiplex  ge- 
schaffen  hat,  halte  ich  fur  unbegriindet.  Die  Disposition  zur  Erkrankung 
an  multipler  Sklerose  wird  nicht  durch  exogene  Momente  geschaffen, 
sondern  beruht,  wie  wir  sehen  werden,  mit  groBter  Wahrscheinlichkeit 
auf  angeborenen  kongenitalen  Verhaltnissen.  Mit  Riicksicht  auf  die 
experimentellen  Befunde  von  Hoche  will  ich  jedoch  die  Moglichkeit 
nicht  bestreiten,  daB  das  Trauma  durch  multiple  Blutungen  und  ahn- 
liche  Schadigungen  gelegentlich  den  ,,locus  minoris  resistentiae"  fur 
eine  spaterhin  sich  entwickelnde  disseminierte  Myelitis  schalfen  kann. 
Es  handelt  sich  aber  auch  dann  urn  einen  von  der  multiplen  Sklerose 
in  unserem  Sinne  grundverschiedenen  ProzeB.  Liegen  in  der  Unfall- 
praxis  leichtere  Verletzungen  vor,  bei  denen  weder  eine  direkte 
erhebliche  Gewalteinwirkung  auf  Schadel  und  Wirbelsaule  noch  eine 
indirekte  wesentliche  Erschiitterung  des  Zentralnervensystems  anzu- 
nehmen  sind,  kann  eine  Anerkennung  der  Entschadigungsanspriiche 
arztlicherseits  hochstens  dann  erwogen  werden,  wenn  eine  sinnfallige 
und  langer  dauernde  Verschlimmerung  bereits  vorhandener  vager 
Symptome  oder  die  ersten  Prodromalien  der  Erkrankung  bei  zuvor 
zweifellos  gesunden  Individuen  unmittelbar  nach  dem  Unfall 
einsetzen.  DaB  namlich  unter  dem  Einflufi  relativ  geringfiigiger 
auBerer  Schadlichkeiten  die  Symptome  einer  multiplen  Sklerose  in 
die  Erscheinung  treten  konnen,  ist  auch  nach  unseren  Erfahrungen 
sichergestellt.  Bei  bereits  vorhandenen  Krankheitsherden  kann  das 
labile  Gleichgewicht  durch  relativ  geringfiigige  Anlasse  erschiittert 
werden.  Wir  haben  z.  B.  einige  Falle  beobachtet,  in  denen  initiale 
Paresen  der  unteren  Extremitat  ganz  akut  auftraten  unter  der 
Riickwirkung  korpeiiicher  Anstrengungen  (z.  B.  vom  Tanzen  und 
langeren  Marschen),  die  in  gesunden  Tagen  an  die  motorische  Kraft 
der  Individuen  keine  besonderen  xlnforderungen  stellten.  In  Fallen 
mit  leichteren  Traumen,  in  denen  sofort  nach  dem  Unfalle  eine  wesent- 
liche Verschlimmerung  oder  die  ersten  Symptome  einsetzen,  muB  der 
Begutachter  demgemaB  betonen,  daB  bei  bereits  bestehender  oder 
..latenter"  multipler  Sklerose  ein  derartiger  Zusammenhang  allerdings 
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moglich,  bei  zuvor  gesundem  Zentralnervensystem  aber  vollig  ausge- 
schlossen  ist  und  die  Erkrankung  mit  groMer  Wahrscheinlichkeit 
audi  ohne  den  Unfall  bald  in  die  Erscheinung  getreten  ware.  Ge- 
wohnlich  wird  dann  die  Abweisung  der  Rentenanspriiche  die  Folge 
dieser  Entscheidung  sein. 

Dafi  korperliche  Strap az en,  Graviditat,  Partus  und 
Puerperium  (cf.  p.  31)  die  Erkrankung  an  multipler  Sklerose  mani- 
festieren  und  verschlimmern  konnen  (cf.  Bali  11 1) ,  ergibt  sich  sclion  aus 
den  oben  entwickelten  Anschauungen.  Schwangerscliaft,  Geburt  und 
Wochenbett  stellen  sclion  bei  physiologischem  Ablauf  biologische  Krisen 
dar,  die  atiologisch  grundverschiedene  insbesondere  audi  die  auf  kon- 
genitaler  Veranlagung  beruhenden  Erkrankungen,  z.  B.  manche  Formen 
des  Irreseins  „auslosen"  und  aggravieren.  Dafi  sich  demgemafi  nach 
Oppenheim,  Ba I i n t E e d li c h  und  unseren  eigenen  Beobaclitungen 
(cf.  audi  Eicliliorst)  in  inannigfachen  Varietaten  entweder  die 
ersten  Ersclieinungen  im  AnscliluB  an  Schwangerscliaft,  Geburt  und 
Wochenbett  auftreten  oder  der  S3Tniptomenkomplex  sich  in  Formen 
von  begleitenden  Schliben  verschlimmern  kann,  bedarf  keiner  weiteren 
Erorterung.  Die  naheren  Vorgange  bei  diesen  accessorischen  Mo- 
menten  sind  uns  allerdings  ganz  unbekannt,  aber  zur  Entscheidung 
der  Frage  nach  der  Atiologie  der  multiplen  Sklerose  belanglos,  weil 
sie  an  sich  zweifellos  niemals  die  Grundursache  dieser  Erkrankung 
sind.  Scheint  das  Leiden  mit  einer  fieberhaften  puerperalen  Affektion 
in  Zusammenhang  zu  stehen,  so  liegt  nur  eine  spezielle  Form  des 
nunmehr  zu  besprechenden  Konnexes  zwischen  multipler  Sklerose  und 
Infektionskrankheiten  vor. 

Die  Annahme  enger  Beziehungen  zwischen  Infektionskrank- 
heiten und  multipler  Sklerose  (cf.  p.  27)  besitzt  nur  in  solchen  Fallen 
scheinbare  Berechtigung,  in  denen  eine  zeitlich  nahe  Nachbar- 
schaft  oder  ein  direkter  Ubergang  beider  Aifektionen  zur 
Beobachtung  gelangen.  Redlich  begriindet  die  Moglichkeit  eines 
groBeren  zeitlichen  Zwischenraumes  allerdings  damit,  da6  die  multiple 
Sklerose  lange  Zeit  „latent"  bestehen  und  der  Beginn  des  Leidens  durch 
Rekonvaleszenzsymptome  verdeckt  sein  kann.  Diese  Zwischenraume 
diirfen  sich  jedoch  wohl  hochstens  auf  mehrere  Momente,  sicher  nicht 
auf  Jahre  erstrecken.  Wiirde  eine  klinische  Statistik,  die  den  Zu- 
sammenhang einer  Erkrankung  mit  den  verschiedensten  Infektions- 
krankheiten erweisen  will,  audi  solche  Beobaclitungen  berucksichtigen, 
laBt  sich  naturlich  jede  beliebige  Erkrankung  miihelos  mit  einer  In- 
fektionskrankheit  in  Zusammenhang  bringen.  Die  klinische  Erfahrung 
lehrt  ja,  daB  man  bei  fast  alien  Kranken  irgend  eine  weiter  zuriick 
liegende  Infektion  (zumindest  eine  der  iiblichen  „Kinderkrankheiten") 
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nachweisen  kann;  dasselbe  iindet  man  naturlich  auch  in  der  Mehr- 
zahl  der  Falle  mit  multipler  Sklerose.  Falle,  die  den  Anforderungen 
nach  einer  zeitlich  nahen  Nachbarschaft  entsprechen ,  sind  nun  nach 
unserer  Erfahrung  keineswegs  haufig.  Wir  konnten  nur  4mal 
anamnestisch  nachweisen,  dafi  die  Erkrankung  einige  Wochen  oder 
Monate  nach  Ablauf  einer  leichteren,  akuten  Infektionskrankheit  all- 
mahlich  begann.  Es  tritt  also  schon  nach  den  Ergebnissen  der 
klinischenStatistik  diese  aufiere  Krankheitsursache  in  der  Atio- 
logie die  Sclerosis  multiplex  ganz  in  den  Hintergrund  (cf.  auch 
Bruns-Stolting,  Hoffmann,  Krafft-Ebing,  Elter).  Auch 
abgesehen  von  der  Seltenheit  soldier  Falle  sprechen  eine  Reihe  ge- 
wichtiger  Grimde  durchaus  gegen  die  Anschauung.  dafi  die  Infektions- 
krankheiten  die  eigentliche  Ursache  der  multiplen  Sklerose  sein 
konnen.  Man  hat,  urn  die  These  von  Entstehung  der  multiplen  Sklerose 
auf  der  Basis  der  Infektionskrankheiten  zu  stiitzen,  die  Vorliebe  beider 
Affektionen  fur  das  jugendliche  Alter  ins  Feld  gefiihrt.  Hoffmann 
betonte  schon  fruher,  dafi  ein  Blick  auf  das  erste  Jahrzehnt  gerade 
das  Gegenteil  beweist.  Schon  die  Tatsache,  daft  autoptisch  sicher- 
gestellte  Falle  von  multipler  Sklerose  aus  dem  Kindesalter,  also 
gerade  aus  jener  Lebensperiode,  in  der  die  Infektionskrankheiten  viel- 
leicht  am  haufigsten  sind,  fehlen  und  auch  voll  entwickelte  Symtomen- 
komplexe  zumindest  Raritaten  sind,  kennzeichnet  die  Haltlosigkeit  der 
Infektionshypothese  zur  Geniige.  Weiterhin  ist  mit  der  Annahme 
einer  direkten  ursachlichen  Beziehung  der  Sclerosis  multiplex  zu 
akuten  fieberhaften  Affektionen  eine  befriedigende  Erklarung  vieler, 
geradezu  charakteristischer  Ziige  des  Krankheitsverlaufes  unvereinbar. 
Eine  direkte  bazillare  Einwirkung1)  erweist  sich  bei  naherer 
Betrachtung  als  vollig  ausgeschlossen.  Die  multiple  Sklerose  ist 
hinsichtlich  der  klinischen  Erscheinung  fast  regelmaJig,  und  hin- 
sichtlich  des  pathologisch- anatomischen  Prozesses  sicherlich  stets 
eine  ausgesprochen  chronische  Erkrankung.  Wenn  sich  nun  im 
Verlauf  eines  solchen  Leidens  in  Zwischenraumen  von  Monaten  und 
Jahren  die  typischen  Exacerbation  en  einstellen,  sollen  wir  dann  an- 
nehmen,  daB  die  verschiedenartigsten  Krankheitserreger  des  Scharlachs, 
der  Diphtherie,  der  Pocken,  des  Typhus  usw.  monate-  und  jahrelang  im 
Blute  kreisen  oder  in  den  einzelnen  Plaques  deponiert,  jahrelang  zu 
Reinfektionen  Anlafi"  geben  konnen?   Eine  derartige  These  verdient 


l)  Der  Fall  von  Jiirgens,  in  dem  bei  einem  6  Monate  alten  Kinde  in 
alveolaren  Hohlraumen  sklerotischer  Plaques  liegende  Protozoen  (vermutlich  Glugaa- 
formen)  gefunden  wurden,  ist  hochstens  als  eine  „sekundar  multiple  Sklerose"  auf- 
zufassen  (cf.  die  einscM.  Diskussionsbemerkungen  Oppenheims !). 


Yorkomnien  und  Atiologie. 


45 


wohl  nach  alien  unseren  pathologischen,  insbesondere  bakteriologischen 
Erfahrungen  kaum  Widerspruch,  zumal  die  experimentellen  Erfahrungen 
von  Hoche  nnd  Ho  men  gelehrt  haben,  daB  ins  Riickenmark  injizierte 
Bakterien  schon  einige  Tage  nach  der  Infektion  nicht  mehr  nachzu- 
weisen  sind.  Bei  der  Voraussetznng  einer  direkten  bazillaren  Ein- 
wirkung  sind  die  sprungweise  Entwicklung  und  audi  das  Fortschreiten 
vieler  Falle  unter  Schiiben  hochstens  auf  der  Basis  chronischer  In- 
fektionskrankheiten  moglicli.  deren  stets  vorhandener  Erreger  zur 
Neuentwicklung  von  Plaques  Anlafi  geben  konnte.  Tatsachlich  finden 
sich  audi  bei  der  Lues  cerebrospinal  dieselben  Eigentumlichkeiten 
des  Verlaufes  wie  bei  multipler  Sklerose  (Schiibe,  Remissionen  etc.) 
Die  Lues  ist  aber  gerade  diejenige  Infektionskrankheit,  die  nach  der 
Uberzeugung  fast  aller  Autoren  (0  p  p  e  n  h  e  i  m ,  Marie,  S  t  r  ii  m  p  e  1 1 . 
Hoffmann,  Ley  den,  Nonne  usw.)  am  aller  wen  igsten  Beziehungen 
zur  multiplen  Sklerose  hat.  Aus  denselben  Griinden,  namentlich  in- 
folge  des  Veiiaufs  in  Schiiben  ist  auch  eine  Entstehung  der  multiplen 
Sklerose,  durch  die  Einwirkung  der  von  Bakterien  gelieferten  Stoff- 
wechselprodukte  (Toxine)  nach  Analogie  der  postdiphtherischen 
Nephritis  oder  Polyneuritis  ganzlich  unwahrscheinlich.  Es  ist  doch 
kaum  anzunehmen,  daB  die  von  den  verschiedenartigsten  Krankheits- 
erregern  stammenden  und  sicher  audi  chemisch  differenten  Stoff- 
wechselprodukte  eine  vollkommen  gleichartige,  herdformige  Wirkung 
entfalten,  bei  der  wegen  des  haufigen  Verlaufs  der  Erkrankung  in 
Schiiben  und  Kemissionen  wahrend  langerer  Jahre  geradezu  paroxys- 
male  Verstarkungen  und  Abschwachungen  der  Giftwirkung  suppo- 
nieren  miiBten.  Auch  B  e  d  1  i  c  h  gibt  auf  Grund  dieser  Tatsachen  zu, 
daB  weder  die  Infektion serreger  noch  die  Stoffwechselprodukte  der 
primaren  Krankheit  die  Grund ursache  der  multiplen  Sklerose  sind. 
Man  kann  nach  ihm  hochstens  die  These  aufstellen,  daB  auf  dem 
Boden  beider  Faktoren  oder  eines  derselben  eine  neue  Stoffwechsel- 
storung  entsteht  und  diese  dann  die  Erkrankung  an  multipler  Sklerose 
bedingt.  Eine  derartige,  durch  nichts  bewiesene  Hypothese  ist  aber 
nicht  geeignet,  die  Ratsel  in  der  Atiologie  der  Sclerosis  multiplex 
der  Losung  naher  zu  bringen.  Unter  Umgehung  der  Schwierigkeiten 
verschiebt  sie  nur  die  i^ntwort.  Zudem  ist  kaum  anzunehmen,  daB  die 
verschiedenartigsten  Infektionserreger  und  die  verschiedenartigsten 
Toxine  stets  zu  ein  und  derselben  bestimmt  charakterisierten,  neuen 
Stoffwechselkrankheit  fiihren  sollten.  AuBerdem  pflegen  solche  „meta- 
infektiose"  Erkrankungen  (nach  Analogie  der  metasyphilitischen ) 
kaum  herdformige  Krankheitsprozesse ,  sondern  diffuse  und  syste- 
matische  Erkrankungen  zu  bedingen.  Die  nachstliegende  Erklarung 
solcher  an  sich  seltenen  Falle,  in  denen  sich  eine  echte  multiple 
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Sklerose  bei  zuvor  gesunden  Individuen  im  AnschluB  an  Infektions- 
krankheiten  entwickelt,  ist  zweifellos  diese,  daB  hier  die  akute 
Infektion  in  derselben  Weise,  wie  man  dies  bei 
den  vers  chie  d  ens  ten  Erkrankungen  haufig  sieht, 
eine  accessorische,  manif  estierende  Schadlichkeit 
darstellt.  Audi  die  Fried r eichsche  Ataxie,  die  progressive 
Paralyse,  die  auf  angeborener  Veranlagung  beruhenden  Psychosen 
konnen  sich  im  AnschluB  an  eine  akute  Infektionskrankheit  entwickeln, 
ohne  daB  ein  inniger  Kausalkonnex  vorliegt.  Man  kann  fast  sagen, 
daB  es  beinahe  keine  Erkrankung  gibt,  deren  erstes  Symptom  sich 
nicht  gelegentlich  einmal  im  Anschluss  an  eine  akute  Infektions- 
krankheit zeigt.  Warum  soil  gerade  die  multiple  Sklerose  von 
diesem  ganz  allgemeingiiltigen  Gesetz  eine  Ausnahme  machen?  Gegen 
diese  Auffassung  des  Zusammenhangs  zwischen  multipler  Sklerose  und 
Infektionskrankheiten  sprechen  keineswegs  die  als  „  Sclerosis  multiplex 
acuta"  beschriebenen  Falle,  die  eine  Briicke  bilden  sollen  zwischen  der 
disseminierten  Myeloencephalitis  und  multipler  Sklerose.  Fast  in  alien 
diesen  Fallen  laftt  sich  an  der  Hand  der  klinischen  Notizen  und  des 
Obduktionsbefundes  mit  Sicherheit  nachweisen,  daB  es  sich  hier  urn 
eine,  der  multiplen  Sklerose  bis  zu  einem  gewissen  Grade  ahnliche 
Erkraukung  handelte  (also  eine  disseminierte  Affektion  des  Zentral- 
nervensystems  vorlag)  die  aber  in  den  Rahmen  der  pathogenetisch, 
klinisch  und  pathologisch  -  anatomisch  ganzlich  verschiedenen  Er- 
krankung an  disseminierter  Myelitis  und  Myeloencephalitis  fallt.  Ich 
komme  darauf  an  anderer  Stelle  noch  zuriick.  Um  entziindliche 
Affektionen  des  Z en tral n er vensy s tern s  hat  es  sich  auch  in  jenen 
Fallen  von  „multipler  Sklerose"  gehandelt,  die  auf  infektios-toxi- 
scher  Basis  entstanden  und  sich  mit  Polyneuritis  vergesellschafteten 
(Redlich,  Henschen).  Die  Notwendigkeit  einer  groBen  Reserve 
bei  der  Diagnose  einer  multiplen  Sklerose  uberall  da,  wo  das  Krank- 
heitsbild  in  zeitlich  naher  Nachbarschaft  mit  einer  Infektionskrankheit 
oder  gleichzeitig  mit  derselben  auftritt,  zeigt  die  Erfahrung  bei  der 
Malaria.  T o r t i  und  A n g e  1  i n i  unterscheiden  folgen de  Formen  der 
,.multipien  Sklerose"  nach  Malaria: 

1.  Voriibergehende  und  fliichtige  Erscheinuiig-en  von  Sclerosis  multiplex,  die 
gleichzeitig-  mit  schweren  Malariaanfallen  auftreten  und  wieder  verschwinden. 

2.  Postfebril  auftretende  Symptome  von  langerer  Dauer. 

3.  Erscheinungen  von  multipler  Sklerose,  die  plotzlich  ohne  Fieber  einsetzen 
unter  der  Form  eines  larvierten  Malariaanfalls. 

Die  Autoren  bemerken  hierbei,  daB  alle  Formen  Neigung 
z it r  B e s s e r u n g  und  H e i  1  u n g  h a b e n.  In  dem  Falle  Prianta- 
p  h  y  1  i  d  e  s  (Pseudosklerose !),  waren  die  Symptome  sogar  einer  Chinin- 
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behandlung  zuganglich.  Die  fundaraentalen  Unterscliiede  des  Ver- 
laufs  dieser  Falle  von  der  Sclerosis  multiplex  in  unserem  Sinne  (nament- 
lich  in  prognostischer  Hinsicht)  beweisen  zur  Geniige,  daft  es  sich 
zwar  um  einen  an  die  ,,multiple  Sklerose"  erinnernden  Symptomen- 
komplex,  pathologisch-anatomisch  aber  grundverschiedenen  Prozefi 
handeln  mufi.  Audi  der  Fall  Spillers,  in  dem  bei  einem  40jah- 
rigem  Matrosen  mit  den  klinischen  Erscheinungen  der  multiplen 
Sklerose  disseminierte  kleine,  derbe  Herde  und  parasitare  Thromben 
(Malariaplasmodien)  in  den  Hirnkapillaren  gefunden  wurden,  illu- 
striert  unseres  Ermessens  nur  die  Moglichkeit,  daft  audi  im  Ge- 
folge  der  Malaria  eine  disseminierte  Erkrankung  des  Nervensystems 
mit  Ausgang  in  eine  „sekundare  multiple  Sklerose"  auftreten 
kann,  niclit  aber  einen  Kausalkonnex  der  multiplen  Sklerose  in 
unserem  Sinne  mit  Infektionskrankheiten.  Der  weitere  Veiiauf 
dieser  Falle  mit  der  Neigung  zur  Besserung  ohne  Schube  weist 
audi  hier  wiederum  auf  eine  der  wesentlichsten  klinischen  Diffe- 
renzen  zwischen  der  ecliten  multiplen  Sklerose  und  den  sekundaren 
Formen  hin. 

Icli  glaube,  da6  die  vorstehenden  Ausfiihrungen,  die  sich  auf  die 
Verarbeitung  eines  ausreichenden,  eigenen  Materials  und  auf  eine 
kritische  Sichtung  wohl  der  gesamten  einschlagigen  Literatur  stiitzen, 
mich  zu  folgenden  Schliissen  berechtigen: 

Es  ist  ausgeschlossen,  da6  diejenigen  auBeren 
Schadlichkeiten,  w  e  Tc  h  e  man  b  i  s  h  e  r  in  der  Atiologie 
der  multiplen  Sklerose  angefiihrt  hat7  die  eigentliche 
und  Grundursache  dieser  Erkrankung  sind.  Alle  be- 
kannten  exogenen  Momente,  die  sich  zudem  in  einer 
dem  Beg  inn  der  klinischen  Symptom  e  zeitlich  nahen 
Nachb arschaf t  nur  in  einer  kl einen  Minderzahl  der 
Falle  fin  den,  sind  nur  imstande,  bei  bestehender  Ver- 
anlagung  das  Leiden  a  Is  „Agents  provocateurs"  zu 
manifestier en  und  zu  verschlimmern.  Namentlich  die 
Infektionskrankheiten  vermogen  aber  eine  von  der 
echten  multiplen  Sklerose  pathogenetisch  und  hin- 
sichtlich  ihres  klinischen  Verlaufs,  sowie  der  histolo- 
gischen  Details  durchaus  verschiedene  disseminierte 
Erkrankung  des  Z  e  n  t  r  a  1  n  e  r  v  e  n  s  y  stem  s  h  e  r  v  o  r  z  u  r  u  fen, 
die  in  eine  sekundare  multiple  Sklerose  im  Sinne  von 
Sehmaus  und  Ziegler  iibergehen  kann. 

Der  Nachweis,  dafl  zwischen  der  grofien  Reihe  der  obenerwahnten 
exogenen  Schadlichkeiten  und  der  Erkrankung  an  multipler  Sklerose 
ein  inniger  Kausalkonnex  nicht  existiert,  geniigt  nun  keineswegs  zur 


48 


Vorkommen  und  Atiologie. 


vollen  Begriindung  der  Annahme,  daB  das  Leiden  endogener  Natur 
ist.  Die  Leukamie  z.  B.  stellt  mit  groBer  Wahrscheinlichkeit  ein 
exogenes  Leiden  dar,  obwohl  uns  die  auBeren  Krankheitsursachen 
derselben  noch  vollig  unbekannt  und  in  den  meisten  Fallen  niclit 
einmal  Veranlassungsursachen  zu  konstatieren  sind.  Es  bleibt  dem- 
gemaB  zunachst  noch  die  Frage  offen,  ob  die  Erkrankung  an  multipler 
Sklerose  bei  Individuen  ohne  besondere  Disposition  auf  einem  uns 
noch  vollig  unbekannten  exogenen  Moment  oder  im  wesentlichen  auf 
einer  abnormen  kongenitalen  Veranlagung  beruht  oder  endlich  eine 
Kombination  endogener  und  exogener  Faktoren  die  notwendige  Vor- 
aussetzung  zur  Entstehung  des  Leidens  ist.  Zur  Entscheidung  dieser 
Frage  wird  man  zunachst  den  EinfluB  der  hereditare n  Disposi- 
tion studieren.  DaB  die  multiple  Sklerose  kein  familiar-hereditares 
Leiden  ist,  wie  andere  endogene  Erkrankungen ,  ist  vollkommen 
richtig.  Ich  selbst  habe  oben  betont,  daB  ein  exakter  Beweis  fur 
das  Vorkommen  eines  familiar-hereditaren  Typus  bis  jetzt  vollig  fehlt, 
Eine  ausgesprochene,  augeborene  neuro-  bzw.  psychopathische  Dis- 
position, die  audi  nach  den  Literaturberichten  gelegentlich ,  aber 
keineswegs  mit  auffalliger  Haufigkeit  vorkommt,  fand  ich  allerdings  in 
6  Fallen  unserer  Beobachtung.  Bei  enger  Fassung  des  Begriffes  der 
Hereditat  habe  ich  dabei  nur  solche  Falle  ausgewahlt,  in  denen  schwere 
Nerven-  und  Geisteskrankheiten  in  der  Familie  nachzuweisen  waren. 
Obwohl  wir  noch  eine  Keihe  weiterer  Falle  beobachtet  habeu,  in 
denen  sog.  neuropathische  Antecedentien  in  Form  von  Enuresis, 
Neigung  zu  Kopfschmerzen,  Schwindelanfallen  u.  dgl.  bestanden,  liegt 
es  mir  fern,  eine  besondere  Haufigkeit  der  neuro-  bzw.  psychopathi- 
schen  Pradispositionen  zu  behaupten  und  die  Falle  zum  Beweise 
fur  eine  endogene  Natur  der  multiplen  Sklerose  heranzuziehen. 
Andererseits  erblicke  ich  in  dem  vielfach  registrierten  Befunde,  daB 
wesentliche  hereditare  Einfliisse  bei  der  Sclerosis  multiplex  zu  fehlen 
scheinen,  kein  en  Beweis  fur  die  Annahme  einer  exogenen  Entstehung 
der  Erkrankung.  Obwohl  z.  B.  das  Gliom  fast  allgemein  nach  einer 
schon  von  Virchow  vertretenen  Anschauung  auf  kongenitale  Ent- 
wicklungsstorungen  zuruckgefiihrt  wird,  fehlen  trotz  der  relativ 
groBen  Haufigkeit  dieser  Geschwulstform  im  Cerebrum  in  der  iiber- 
wiegenden  Mehrzahl  der  Falle  von  Gehirngliom  in  derselben 
Weise  wie  bei  multipler  Sklerose  x4.nhaltspunkte  fur  eine  schwere 
hereditare  Belastung.  Auch  bei  jenen  Formen  von  Syringomyelic, 
die  wir  mit  Eecht  auf  kongenitale  Entwickluugsstorungen  zuriick- 
fiihren,  vermissen  wir  einen  „hereditar-familiaren  Typus:'.  Man 
kann  sich  trotz  der  ektodermalen  Entstehung  der  Glia  recht  gut 
vorstellen,    daB    der    EinfluB    einer   durch   das   Vorkommen  von 
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Nerven-  und  Geisteskrankheiten  in  der  Familie  sich  dokumentierenden 
Hereditat  mehr  bei  den  Erkrankungen  .des  eigentlichen  „nervosen"  Ge- 
webes  als  bei  den  kongenitalen  Anomalien  im  Bereich  der  Neuroglia 
gelt  end  macht.  Jedenfalls  zeigt  das  Beispiel  des  Glioms  und  der  Syrin- 
gomyelic, dafl  man  den  Mangel  an  hereditarer  Belastung  in  den  meisten 
Fallen  von  Sclerosis  multiplex  nicht  gegen  ihren  endogenen  Ursprung 
ausspielen  darf.  Auch  das  Fehlen  voll  entwickelter  Falle  von  multipler 
Sklerose  im  Kindesalter  fallt  nicht  gegen  ihre  Zuruckfiilirung  auf 
abnorme  kongenitale  Verhaltnisse  in  die  Wagschale,  zumal  auch 
Oppenheim  zugibt,  dafi  die  ersten  klinischen  Erscheinungen  gar 
nicht  selten  bis  in  die  Kindheit  zuriickreichen  und  auch  andere  endo- 
gene  Leiden,  wie  z.  B.  die  hereditare  bzw.  familiare  Form  der  spasti- 
schen  Spinalparalyse  erst  kurz  vor  oder  nach  der  Pubertat  zu  be- 
ginnen  pflegen.  Die  klinische  Forschung  vermag  also  die 
Frage,  ob  endogene  Momente  oder  noch  vollig  unbe- 
kannte  exogene  Schadlichkeiten  dieGrundursache  d  a  r  - 
s  t  e  1 1  e n ,  m  i  t  v  o  1 1  e r  S  i ch  e r h  e i  t  nicht  z  u  e n  t s  ch e i  d  e n.  Daft 
aber  im  Verein  mit  den  Kesultaten  der  klinischen  Forschung  die  Er- 
gebnisse  der  pathologischen  Anatomie  (wie  auch  Ziegler  annimmt) 
bei  der  echten  bzw.  „primaren"  multiplen  Sklerose  die  Entwicklung 
des  Prozesses  auf  der  Basis  eiiier  kongenitalen  Yeranlagung  aufierst 
wahrscheinlich  machen?  werden  wir  im  Kapitel,  welches  sich  mit  der 
pathologischen  Anatomie  und  der  Pathogenese  besclmftigt,  ausfiihrlich  zu 
begriinden  versuchen.  Auf  die  endogene  Grundlage  des  Leidens 
weist  auch  die  Tatsache  hin,  dafi  wir  bis  jetzt  keine  auBere  Schad- 
lichkeit  kennen,  die  in  einem  anderen  Organ  zur  Entwicklung  eines  der 
multiplen  Sklerose  auch  nur  einigermafien  vergleichbaren  Prozesses 
dient.  Die  Annahme  einer  endogenen  Entstehung  kommt,  wie  Be  dlich 
zu  befiirchten  scheint,  durchaus  nicht  einer  Verzichtleistung  auf  eine 
weitere  atiologische  Forschung  gleich.  Mit  der  Zuruckfiilirung  der 
multiplen  Sklerose  auf  abnorme  kongenitale  Verhaltnisse  ist  vorerst 
nur  ein  weiteres  und  fiir  die  klinische  Forschung  fruchtbringendes 
Unterscheidungsmerkmal  von  den  ganzlich  verschiedenen  auf  bekannten 
exogenen  Schadlichkeiten  beruhenden  Fallen  nach  multipler  Herd- 
erweichung  und  Entziinduiig  geschaffen.  Die  atiologische  Forschung 
wird  sich  dabei  nicht  mit  dem  Begrilf  ,,angeborener  abnormer  Ver- 
haltnisse" begniigen,  sondern  die  materielle  Basis  derselben  und  ihre 
letzten  Bedingungen  zu  ergriinden  versuchen.  Sie  findet  sich  aber 
auf  falscher  Fahrte,  wenn  sie  die  Entwicklung  der  multiplen  Sklerose 
mit  den  oben  besprochenen  bekannten  aufieren  Schadlichkeiten  in  Be- 
ziehung  setzt?  die  schon  a  priori  aus  zahlreichen  klinischen,  experi- 
mentellen,  pathologisch-anatomischen  Griinden  unwahrscheinlich  ist 

M tiller,  Multiple  Sklerose  des  Geliirns  und  Ruckenmarks.  4 
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uud  nur  durch  gewagte  Hypotliesen  scheinbar  gestiitzt  werden  kann. 
Die  Liste  der  augeblich  bedeutungsvollen  exogenen  Momente  wird 
allerdings  meist  urn  so  grofier,  je  weniger  wir  iiber  die  eigentlichen 
Ursachen  einer  Erkrankung  wissen.  Dieses  Schicksal  teilt  mit  anderen 
atiologisch  dunklen  Prozessen  aucli  die  echte  multiple  Sklerose,  ob- 
wohl  schon  der  gleiche  Gruudzug  des  klinischen  Bildes  und  die  Gleich- 
heit  des  pathologisch-anatomischen  Substrates  auch  auf  e  i  n  e  gemein- 
same  Krankheitsursache  hinweisen. 


Symptome. 


I.  Augenstorungen. 

Die  gemeinsame  Arbeit  der  Neurologen  und  Ophthalmologen  hat 
den  Ausbau  unserer  Kenntnisse  liber  die  Augenstorungen  bei  der 
niultiplen  Sklerose  derart  gefordert,  dafi  z.  Z.  die  diagnostische  Be- 
deutung  dieser  Symptomekaum  von  einer  anderen  Krankheitserscheinung 
iibertroffen  wird.  Die  vollwertige  Ausnlitzung  der  Augenstorungen  fur 
die  Diagnose  und  Differentialdiagnose  ist  aber  nur  unter  der  Voraus- 
setzung  einer  gegenseitigen  Unterstiitzung  und  Erganzung  der  Nerven- 
und  Augenarzte  moglich.  Die  Eigenart  vieler  Augenstorungen  bei  der 
Sclerose  en  plaques  bringt  es  mit  sich,  dafi  ihre  Erkennung  und  Deutung 
haufig  eine  fachmannische  Schulung  des  Untersuchers  verlangen.  Da 
andererseits  der  Augenbefund  zu  einer  ausreichenden  Begriindung  der 
Diagnose  kaum  genilgt  und  nur  die  stete  Beriicksichtigung  des 
gesamten  Symptomenkomplexes  die  Gefalir  einer  Fehldiagnose  para- 
lysieren  kann,  wird  auch  der  Ophthalmologe  den  Neurologen  zu  Rate 
zielien. 

Die  folgenden  kurzen  Angaben  liber  die  geschichtliche  Ent- 
wicklung  der  Lehre  von  den  Augenstorungen  bei  der 
Scerosis  multiplex  entlehne  ich  z.  T.  einer  Arbeit  Uhthoffs;  daselbst 
linden  sich  genauere  historische  Bemerkungen  (Arch.  f.  Psych.  XXL). 

Die  Lehre  von  Augenstorungen  beginnt  nach  Uhthoff  spater 
als  die  Geschichte  der  multiplen  Herdsklerose ,  weil  die  ersten  Be- 
schreibungen  des  Krankheitsprozesses  von  pathologisch-anatomischer 
Seite  kamen  und  auch  die  ersten  klinischen  Diagnosen  noch  in  die 
vorophthalmoskopische  Zeit  fielen.  Nachdem  aber  die  Grundziige  der 
Symptomatologie  genauer  ermittelt  waren,  wurden  die  Sehstorungen 
gegen  Ende  der  sechziger  und  im  Anfang  der  siebziger  Jahre 
(Charcot  1868,  Ordenstein  1868,  Bourne ville  et  Guerard 
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1869,  Vulpian  1866,  Barwinkel  1869,  Leo  1870,  Magnan  1870. 
Lionville  1870,  Joffroy  1869,  Hirsch  1870,  Leube  1871, 
Jaccoud  1873)  zum  Gegenstand  zahlreicher  und  wertvoller  Studien, 
deren  Ergebnisse  von  Charcot  1874  in  seinen  ,,klinischen  Vortragen 
iiber  Krankheit  des  Nervensystems"  zusammengefafit  und  gesichtet 
warden,  Eine  reiche  Kasuistik  bestatigte  und  erganzte  im  Laufe  der 
nachsten  Jahre  die  Mitteilungen  Charcots  (u.  a.  Berlin  1874, 
Kieflelbach  1874,  Nettleship  1877,  Galezowski  1877,  Ten 
Cate  Hodemaker  1879,  Guttmann  1880,  Engesser  1878,  Bull 
1880,  Gowers  1879,  Ley  den  1879).  Aus  dem  Anfang  der  achtziger 
Jahre  sind  die  bemerkenswerten  Arbeiten  Parinauds  und  B o u i c  1  i s 
hervorzuheben  (1883  bez.  1884). 

In  der  spateren  Zeit  fuhrte  vor  allem  die  rege  Mitarbeit  der 
Ophthalmologen  zu  einer  wesentlichen  Vertiefung  und  Erweiterung 
unserer  Kenntnisse.  Diese  Ara  beginnt  mit  der  1890  erschienenen 
Arbeit  Uhthoffs  (Arch.  f.  Psych.),  deren  Vorstudien  bis  in  das 
Jahr  1882  zuruckreichen  und  deren  Ergebnisse  z.  T.  schon  von 
Gnauck  (1884),  Oppenheim  (1871)  und  Uhthoff  selbst  (1885) 
mitgeteilt  wurden.  Die  Publikation  Uhthoffs  berichtete  neben 
einer  kritischen  Wiirdigung  der  gesamten  einschlagigen  Literatur 
iiber  die  Resultate  einer  genauen  ophthalmologischen  Untersuchung 
der  Augen  in  100  sicheren,  hinsichtlich  des  iibrigen  Symptomen- 
komplexes  von  neurologischer  Seite  kontrollierten  Fallen  von  mul- 
tipler  Sklerose  und  aufierdem  iiber  das  histologische  Bild  des 
Sehnerven  von  5  autoptisch  kontrollierten  Beobachtungen.  Die  fach- 
mannische  Yerwertung  eines  derartigen  Materials  war  imstande,  die 
Haufigkeit  und  Eigenart  der  einzelnen  Augenstorungen  genauer  zu 
ermitteln  und  insbesondere  die  schwierigen  Relationen  zwischen  Seh- 
storungen  und  Gesichtsfeldanomalien  einerseits  und  dem  ophthalmosko- 
pischen  und  anatomischen  Befund  andererseits  zu  klaren.  Im  An- 
schluB  an  die  Arbeit  Uhthoffs  erschienen  zahlreiche  Studien,  die 
sich  mit  den  Augenveranderungen  bei  der  Sclerosis  multiplex  be- 
schaftigten,  durch  weitere  Belege  das  Bekannte  stiitzten  und  in 
einzelnen  Details  erweiterten;  ich  verweise  hierbei  auf  die  Publi- 
kationen  von  Baas,  Bard,  Bielschowsky,  de  Bono.  Borst, 
Br un s-Stolting,  Buzzard,  Cassirer,  Cestan  etGuillain, 
Craig,  D a m t s c h ,  Deventer,  E i  c h h o r s t ,  Freund,Gr asset, 
Guttmann,  Hen sc hen,  Hermitte  et  Salva,  Hoffmann, 
Kampher  stein,  Kunn,  Leitner,  Lubbers,  Ma  der,  Marina 
und  Bernheimer,  Meine,  Mo  rax,  Nag  el,  Niedergesafi, 
No nne,  Oppenheim,  Peters,  Priantaph}rllidis,  Probst, 
Redlich,  Reichel,  Riegel,  Rosenfeld,  Sachs,  Schmidt, 
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Schuster  und  Bielschowsky,  Siemerling,  Varese,  Wil- 
b r a n d - S a n g e r ,  Williamson,  Zimmermann. 

Diebekannteste,aberkeineswegswichtigsteAugen- 
s toning  ist  der  Nystagmus.  Das  Vorkommen  dieses  Symptoms 
wurde  zwar  schon  1856  von  Valentiner  betont,  seine  genauere 
Kenntnis  und  gebiihrende  Wiirdigung  verdanken  wir  aber  erst 
Charcot.  Von  dem  eigentlichen  Nystagmus  unterscheidet 
man  jetzt  allgemein  die  sog.  nystagmusartigen  Zuckungen; 
gelegentlich  allerdings  kann  die  Unterscheidung  dieser  Bewegungs- 
storungen  schwierig  sein  oder  auch  eine  Kombination  beider  vor- 
kommen. Unter  dem  eigentlichen  Nystagmus  versteht  man  nach 
Uhthoff  „fortwahrende  hin-  und  herschwingende  Bewegungen  der 
Bulbi  nach  beiden  Richtungen  hin  von  einem  Ruhepunkt  aus" 
und  unter  den  nystagmusartigen  Zuckungen  ,,  ruckweise  Bewegungen 
nach  einer  Richtung  hin  von  einem  Ruhepunkt  aus".  Die  letzteren, 
welche  stets  bilateral  und  in  assoziiertem  Sinne  zu  erfolgen  scheinen, 
treten  nach  Uhthoff  —  hauptsachlich  nur  in  den  verschiedenen 
Endstellungen  auf  und  hier  in  erster  Liuie  bei  seitlicher  Blick- 
richtung;  „an  der  Grenze  der  Beweglichkeit  angekommen  weichen 
die  Bulbi  gleichsam  ermudet  etwas  zuriick  und  werden  dann  durch 
eine  ruckweise  Anstrengung  wieder  in  ihre  Endstellung  gefiihrt;  diese 
kurzen  ruckartigen  Bewegungen  wiederholen  sich  ca.  2 — 3  mal  in  der 
Sekunde,  indem  das  Zuriickweichen  der  Bulbi  etwas  laugsamer,  gleich- 
sam widerstrebend  erfolgt,  wahrend  die  Vorwartsbewegungen  der 
Bulbi  wieder  in  die  periphere  Endstellung  plotzlich  ruckweise  aus- 
gefiihrt  werden."  Der  wesentlich  seltenere  Nystagmus  im  engeren 
Sinne,  welcher  bei  isoliertem  Vorkommen  die  willkiirlichen  Bewegungen 
gar  nicht  oder  nur  unwesentlich  beeintrachtigt,  kann  sich  in  Form  des 
Nystagmus  horizontals,  verticalis,  diagonalis  und  rotatorius  aufiern. 

Nystagmus  und  nystagmusartige  Zuckungen  fand  ich  nun  in  73,3  Proz. 
meiner  Falle.  Diese  Prozentzahl  entspricht  ungefahr  derjenigen  von 
Pierre  Marie  (70—80  Proz.)  und  v.  Krafft-Ebing  (70  Proz.), 
iibertriift  aber  diejenige  von  Charcot  (ca.  50  Proz.),  S chult  z  e  (50  Proz.), 
v.  Frankl-Hochwart  (50  Proz.),  Probst  (53  Proz.),  Hoffmann 
(56  Proz.)  und  Uhthoff  (58  Proz.).  Im  Hinblick  auf  die  Tatsache, 
daB  auch  bei  Gesunden  in  den  Endstellungen  geringfugige  und  ver- 
einzelte  Zuckungen  (cf.  Off ergeld)  vorkommen  konnen,  gebe  ich  zu, 
dafi  es  in  einigen  wenigen  Fallen  nicht  mit  Sicherheit  zu  entscheiden 
wrar,  ob  es  sich  urn  eine  krankhafte  Erscheinung  handelte;  immerhin 
aber  muB  ich  auf  Grund  meiner  Statistik  annehmen,  daB  Nystag- 
musundnystagmusartigeZuckungeninmindestenszwei 
Drittel  der  Falle  von  multipler  Sklerose  sich  finden. 
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Eigentlicher  Nystagmus  ist  jedoch  audi  nach  unserer 
Erfahrung  keineswegs  haufig.  Ich  fand  ihn  nur  in  9  Fallen, 
also  in  einer  Prozentzahl,  die  mit  derjenigen  Uhthoffs  (12  °/0) 
ziemlich  genau  liber einstimmt.  Trotzdem  besitzt  der  eigent- 
liche  Nystagmus  im  einzelnen  Fall  eine  ho  he  dia- 
gnostische  Bedeutung  deshalb,  weil  er  bei  der  Sclerose  en 
plaques  im  Vergleich  zu  anderen  Hirn-Riickenmarkskrankheiten  un- 
verhaltnismafiig  haufig  ist.  Da  es  sich  in  meinen  Fallen  6mal  urn 
undulierende  Bewegungen  in  horizontaler,  nur  2mal  in  vertikaler 
Richtung  und  einmal  in  Form  einer  Raddrehung  handelte,  kann  ich 
die  Angabe  Uhthoffs  bestatigen,  dafl  die  seitlichen  Schwingungen 
an  Haufigkeit  pravalieren.  Die  seltenen  Scheinbewegungen  der  Ob- 
jekte  konnte  ich  nicht  nachweisen;  Uhthoff  jedoch  fand  sie  ausge- 
sprochen  in  2  Fallen,  in  denen  die  Patienten  sehr  dadurch  belastigt 
wurden.  Auch  abnorme,  durch  den  Nystagmus  ausgeloste  Empfindungen 
sind  wohl  ungewohnlich ;  nur  in  einem  Fall  klagte  eine  Patientin 
„tiber  ein  Gefiihl,  als  ob  die  Augen  im  Kopfe  zitterten".  Der 
Nystagmus  sistierte  im  Schlafe  und  nahm  gewohnlich  bei  Bewegungen 
nach  den  seitlichen  Endstellimgen  an  Intensitat  zu;  beim  Fixieren 
eines  nicht  allzu  weit  entfernten  Gegenstandes  pflegte  er  aber  vor- 
libergehend  zu  verschwinden.  Relativ  haufig  fanden  sich  in  den 
Fallen  von  eigentlichem  Nystagmus  erheblichere  Storungen  des  Seh- 
vermogens  mit  und  ohne  ausgesprochene  Veranderungen  an  der  Papille 
(cf.  Uhthoff,  Arch.  f.  Psych.  XXI  p.  392). 

Die  nystagmusartigen  Zuckungen  waren  in  46  Fallen 
meiner  Statistik,  also  in  ungefahr  61  Proz.  der  Gesamtzahl  verzeichnet  ; 
sie  sind  also  etwa  5mal  haufiger  ais  der  Nystagmus  im 
engeren  Sinne.  Auch  wir  sahen  gelegentlich  eine  Kombination 
beider  Bewegungsstorungen ;  die  beim  Blick  geradeaus  stets  be- 
stehenden  vertikalen  Schwingungen  verbanden  sich  einmal  mit  hori- 
zontalen  ruckweisen,  nystagmusartigen  Zuckungen  beim  Blick  nach 
der  Seite;  in  einem  anderen  Falle  konstatierte  ich  ein  ahnliches 
Verhalten  bei  einem  echten  Nystagmus  horizon  talis,  der  sich  beim 
Blick  nach  oben  mit  Zuckungen  in  vertikaler  Richtung  vergesell- 
schaftete. 

Der  im  Vergleich  zu  den  Resultaten  einiger  anderer  Statistiken 
groflere  Prozentsatz  der  nystagmusartigen  Zuckungen  bei  unserem 
Material  hangt  z.  T.  wohl  damit  zusammen,  daB  oft  bei  einem  langeren 
und  nicht  selten  in  grofieren  Pausen  wiederholten  Krankenhausaufent- 
halte  eine  haufigere  Priifung  in  monate-  und  jahrelang  dauernden 
Intervallen  moglich  war ;  dafl  aber  zweifellos  pathologische  nystagmus- 
artige  Zuckungen  nicht  nur  hinsichtlich  der  Intensitat  mitunter  ganz 
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erheblichen  zeitlichen  Schwankungen  unterworfen  sind  und  ahnlich. 
wie  fast  alle  ilbrigen  Symptome  der  Sclerose  en  plaques  zeitweise 
ganz  verscliwinden  konnen,  steht  nach  unseren  Erfahrungen  unzweifel- 
haft  fest.  Die  nystagmusartigen  Zuckungen  traten  in  unseren  Fallen 
wesentlich  haufiger  beim  Blick  nach  der  Seite  als  nach  oben  ein;  in 
den  seitlichen  Endstellungen  waren  sie  wiederum  beim  Blick  nach 
rechts 2)  auffallend  haufiger  als  beim  Blick  nach  links  und  beim  gleich- 
zeitigen  Vorkommen  in  beiden  seitlichen  Endstellungen  qualitativ  gar 
nicht  selten  verschieden,  insofern  (besonders  beim  Blick  nach  rechts) 
mehr  ein  ,,grobschlagiger"  und  (besonders  beim  Blick  nach  links)  mehr 
ein  „feinschlagiger"  Nystagmus  bestand. 

Trotz  der  gr  often  Haufigkeit  der  nystagmusartigen 
Zuckungen  ist  im  einzelnen  Fall  ihre  diagnostische 
Bedeutung  wesentlich  ge ringer  alsdiejenigedesechten 
Nystagmus.  Im  Vergleich  zu  der  grofien  Seltenheit  des  letzteren 
bei  den  iibrigen  Erkrankungen  des  Zentralnervensystems  sind  die 
nystagmusartigen  Zuckungen  bei  anderen  Gehirn-  und  Kuckenmarks- 
leiden  anscheinend  haufiger;  so  fand  sie  z.  B.  Uhthoff  bei  der 
Tabes  dorsalis  in  12  Proz.  —  ein  Prozentsatz,  der  im  Verhaltnis  zu 
meiner  fur  die  multiple  Sklerose  berechneten  Zahl  von  61  Proz.  aller- 
dings  noch  niedrig  ist.  Bei  der  diagnostischen  ^Wiirdigung  dieser  Be- 
wegungsstorungen  wird  man  in  zweifelhaften  Fallen  naturlich  die  zeit- 
liche  Entstehung  derselben  beriicksichtigen  und  priifen,  ob  nicht  ein 
angeborenes  oder  friihzeitig  erworbenes  Symptom  vorliegt  infolge  von 
Anomalien,  welche  zu  einer  mehr  oder  minder  starken  Beeintrach- 
tigung  des  Sehvermogens  gefiihrt  haben  (Bildungsfehler,  Trubungen 
der  brechenden  Medien  usw.)  und  endlich  auch  auf  eine  etwa  kom- 
plizierende  Erkrankung  des  Gehororgans,  sowie  auf  etwaige  Berufs- 
schadlichkeiten  (Arbeiter  aus  Bergwerken)  achten. 

Der  alte  Streit  iiber  die  Entstehungsursache  des  Nystag- 
mus und  der  nystagmusartigen  Zuckungen  ist  noch  nicht 
geschlichtet.  Eine  erschopfende  Darstellung  aller  Anschauungen 
hieriiber  ist  hier  unmoglich;  ich  verweise  deshalb  zur  Erganzung 
meiner  diesbeziiglichen  Ausfiihrungen  auf  die  Lehr-  und  Handbiicher 
der  Ophthalmologic  und  einige  einschlagige  Arbeiten  von  Parinaud, 


J)  Ob  trotz  des  auffallenden  Unterschiedes  die  Differenzen  zwischen  rechts  und 
links  rein  zutallige  waren,  vermag-  ich  nicht  zu  entscheiden.  In  Fallen,  in  denen 
ganz  vereinzelte,  geringfiigige  und  nicht  konstante  nystagmusartige  Spasmen  in  den 
seitlichen  Endstellungen  auftreten  und  die  Unterscheidung  zwischen  einer  noch  nor- 
malen  und  krankhaften  Erscheinung-  schwierig  ist,  scheinen  wohl  die  beim  Blick 
nach  einer  Richtung  allein  oder  auch  nur  starker  auftretenden  Zuckungen  fiir  die 
Annahme  eines  pathologischen  Symptoms  verwertbar  zu  sein. 
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Biihlmann,  Gadaud,  Friedreich,  Niedergesafl,  Schwarz 
und  Uhth off  (Arch.  f.  Psych.  XXI). 

Keine  d  e  r  z  a  h  1  r  e  i  c  h  e  n  und  w  i  d  e  r  s  p  r  e  c  h  e  n  d  e  n 
Theorien,  welche  sich  mit  der  Genese  dieser  Aug  en* 
stoning  bei  der  Sclerosis  multiplex  beschaftigen,  kann 
un seres  Ermessens  begriindeten  Anspruch  auf  allge- 
meine  Giiltigkeit  erheben.  Der  Entstehungsmodus  ist  jeden- 
falls  verschieden;  audi  hinsichtlich  der  Ursachen  miissen  wir  wohl 
zwischen  den  rhythmischen,  kontinuierlichen  Schwingungen  des  echten 
Nystagmus  und  den  bei  Bewegungen  sowie  in  den  Endstellungen  auf- 
tretenden  nystagmusartigen  Spasmen  unterscheiden. 

Die  klinische  Spekulation  hat  nun  versucht,  diese  Augeusymptome  mit  anderen 
fur  die  Sclerose  en  plaques  typischen  hzw.  besonders  haufigen  Krankheitserschei- 
nungen  in  Beziehung  zu  setzen  und  eine  geraeinsame  Basis  der  Pathogenese  zu 
eruieren.  Im  Hinblick  auf  die  bei  multipler  Sklerose  so  haufige  abnorme  Ermud- 
barkeit  und  eigenartige  Schwache  der  Korpermuskulatur  war  man  geneigt.  eine 
Parese  und  Ubermiidung  der  Augenmuskeln  als  Ursache  der  in  be- 
stimmten  Blickrichtungen  eintretenden  nystagmusartigen  Zuckungen  anzunehmen 
(vgl.  Gadaud).  Dat5  diesen  Faktoren  eine  gewisse  Bedeutung  zukommt,  ist  meines 
Ermessens  sicher.  In  einschlagigen  Fallen  konnte  ich  beobachten,  daO  einzelne 
Kranke,  besonders  beim  Blick  nach  rechts  und  links,  die  seitliche  Endstellung  prompt 
erreichten,  aber  nur  kurze  Zeit  unter  Verstarkung  der  ruckweisen  Zuckungen  fest- 
halten  konnten;  in  anderen  Beobachtungen  war  der  Blick  nach  der  Seite  ohne  Be- 
wegungseinschrankung,  aber  nur  mit  verstarkter  Willensanstrengung  moglich.  Diese 
intensivere  Innervation  dokumentierte  sich  in  einem  Falle  auch  objektiv  durch  das 
Auftreten  kaum  zu  unterdruckender  charakteristischer  Mitbewegungen  (besonders  auf 
derselben  Seite  ausgesprochenes  Heben  des  Oberlides  und  der  Augenbrauen  unter 
Querfaltelung  der  Stirn,  Kontraktionen  besonders  der  entgegengesetzten  Gesichts- 
muskulatur  unter  seitlicher  Verschiebung  des  Unterkiefers,  Versuche  trotz  der  Auf- 
forderung,  den  Kopf  gerade  zu  halten,  ihn  nach  derselben  Seite  zu  neigen).  Es  ist 
nach  Analogien  bei  der  Korpermuskulatur  nicht  uiiAvahrscheinlich,  dafi  eine  derartige 
motorische  Insuffizienz  zu  nystagmusartigen  Zuckungen  flihren  kann;  es  ist  um  so 
eher  moglich,  als  es  sich  bei  letzterer  Augenstorung  gewohnlich  nicht  um  ein  echtes 
oszillatorisches  Zittern,  sondern  um  Bewegungen  handelt  derart,  daG  „der  an  der 
Grenze  der  Beweglichkeit  angekommene  Bulbus  langsam  gleichsam  ermiidet  und 
widerstrebend  etwas  zuriickweicht  und  dann  wieder  in  die  periphere  Endstellung 
ruckweise  gefiihrt  wird  (Uhth  off).  Besonders  Uhth  off  erklart  die  nystagmus- 
artigen Zuckungen  durch  leichte  Augenmuskelparesen,  deren  Ursache  nicht 
nur  eine  Alteration  der  zentralen,  sondern  auch  der  peripheren  Bahnen  sein  konne; 
„krankhafte  Veranderungen  auf  den  weiten  Innervationsbahnen  von  der  Hirnrinde 
zu  den  Kernen  der  Augenmuskelnerven  und  von  den  Assoziationszentren  zu  diesen 
Kerngebieten,  ebenso  von  den  Kernen  wiederum  zum  Muskel  brauchen  keine  eigent- 
liche  Lahmung  zu  bedingen,  sondern  nur  eine  Erschwerung  in  der  Leitung  der 
Willensimpulse ;  infolge  der  erschwerten  Leitung  konne  somit  die  Innervation  keine 
so  fortdauernde  und  gleichmaCige  sein,  daC  die  Endstellungen  kontinuierlich  fest- 
gehalten  werden;  die  Antagonisten  werden  immer  wieder  fur  einen  Augenblick 
das  Ubergewicht  gewinnen  und  die  Bulbi  zuruckbewegen  —  ein  Vorgang,  der 
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durch  eine  ruckweise  Bewegung  infolge  verstarkter  Innervation  wieder  ausge- 
glichen  wird."  Ich  mochte  hier  auch  an  die  Ansicht  von  Manz  erinnern,  der 
den  Nystagmus  bei  der  multiplen  Sklerose  auf  Gleichgewichtsstorungen  zurtick- 
fiihrt  infolge  von  Insuf'fizienzen  einzelner  Muskeln  oder  Muskelgruppen.  Gegen 
die  Annahme,  dafi  eine  gewisse  motorische  Insuffizienz  der  Augenmuskeln  bei  asso- 
ziierten  Bewegungen  zumindest  die  Vorbedingung  zur  Entstehung  nystagmusartiger 
Zuckungen  darstellt,  spricht  keineswegs  die  von  Charcot,  Parinaud  und 
Uhthoff,  und  auch  von  uns  beobachtete  Tatsache,  daO  die  Starke  des  Nystagmus 
nicht  immer  in  proportionalem  Verhaltnis  zum  Grade  der  Parese  zu  stehen  braucht. 
Wenn  man  sich  auf  den  Standpunkt  stellt,  dafi  diese  nystagmusartigen  Spasmen 
gleichsam  einen  Kampf  zwischen  Agonisten  und  Antagonisten  darstellen,  begreift 
man  leicht,  daC  bei  starkerer  Parese  assoziierter  Muskeln  die  normal  funktionieren- 
den  Gegner  derart  iiberwiegen,  dafi  der  Streit  sofort  entschieden  ist.  Gegen  die 
Annahme  einer  ursachlichen  Bedeutung  „der  Erschwerung  in  der  Leitung  der  Inner- 
vationsimpulse"  (Uhthoff),  kann  man  allerdings  folgenden  Einwand  geltend  machen: 
Eine  derartige  Storung  versucht  man  gemeinhin  durch  einen  bewub'ten,  grofieren 
motorischen  Antrieb  auszugleichen ;  einem  in  der  Selbstbeobachtung  gelibten  und 
durchaus  zuverlassigen  Patienten  fiel  auch  dieser  verstarkte  psychische  Impuls  auf, 
der  sich  nebenbei  objektiv  durch  das  Auftreten  von  Mitbewegungen  verriet.  In 
zwei  anderen  Fallen  aber  mit  ebenfalls  durchaus  zuverlassigen  Angaben  schien 
dieses  psychische  Korrelat  bei  den  nystagmusahnlichen  Zuckungen  vollkommen  zu 
fehlen;  die  Patienten  vermochten  genau  so  leicht  wie  in  fruherer  Zeit  die  Augen, 
die  dann  ein  oszillatorisches  Zittern  zeigten,  in  die  der  Norm  entsprechenden  End- 
stellungen  zu  fiibren.  In  der  Mehrzahl  der  Fa  lie  handelt  es  sich  aber 
kaum  um  einen  dem  Intentions  zittern  —  bei  deni  allerdings  ebenfalls 
Schwachezustande  der  Muskulatur  eine  Rolle  spielen  —  ganz  analoge  Er- 
scheinung,  wie  u.  a.  Charcot,  Parinaud,  Ptedlich  meinen.  Vorerst  besitzt 
der  in  den  Endstellungen  auftretende  Nystagmus  nur  relativ  selten  einen  ausge- 
sprochenen  oszillatorischen,  gleichmaBig  grofie  und  gleichartige  Schwingungen  um 
eine  Bewegungsachse  zeigenden  Charakter  wie  der  Intentionstremor  AuOerdem 
pflegt  der  letztere  gemeinhin  schon  im  Beginn  einer  willkiirlichen  Muskelaktion 
aufzutreten  und  dann  allerdings  mit  der  Zunahme  der  Bewegungsexkursion  an 
Intensitat  zu  geAvinnen;  die  nystagmusartigen  Zuckungen  aber  treten  gewcihn- 
lich  erst  in  den  Endstellungen  auf  und  setzen  keiueswegs  schon  im  Beginne  der 
Bewegungen  ein.  Endlich  ist  es  nicht  ohne  weiteres  verstandlich,  warum  ein  solcher 
„Intentionstremor"  haulig  nur  in  einer  Endstellung  (z.  B.  beim  Blick,  nach  der 
Seite  oder  nach  oben)  auftritt;  der  Intentionstremor  der  Extremitaten  zeigt  keines- 
wegs ein  analoges  Verhalten. 

Im  Hinblick  auf  die  Tatsache,  daC  die  multiple  Sklerose  auch  in  der  ubrigen 
Korpermuskulatur  seltener  zu  einem  richtigen  oszillatorischen  Zitterklonus,  als  zu 
einer  ataktischen  Bewegungsstorung  fiihrt,  sind  einzelne  Autoren,  darunter  auch 
Striimpell  geneigt,  besonders  den  bei  seitwarts  gerichteter  Blickrichtung  auf- 
tretenden  Nystagmus  als  eine  Ataxie  der  Augenmuskeln  aufzufassen.  Schon 
Friedreich  beschrieb  die  nystagmusartigen  Zuckungen  in  seinen  Fallen  von  here- 
ditarer  Ataxie  als  „ ataktischen  Nystagmus",  der  nach  ihm  durch  eine  statische  oder 
auch  lokomotorische  Koordinationsstorung  bedingt  ist.  DaC  eine  echte  „motorische 
Ataxie"  (im  Sinne  St  rum  pells)  der  Augenmuskulatur  vorkommt,  bewies  mir  ein 
klassischer  Fall  von  sog.  akuter  cerebraler  Ataxie,  der  weder  nachweisbare  Paresen, 
noch  Sensibilitats-  und  Reflexstorungen  zeigte.  Forderte  ich  die  Patientin  auf,  zu- 
erst  ruhig  geradeaus  zu  schauen  und  dann  auf  ein  vom  Untersucher  gegebenes 
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Kommando  rascli  einen  in  seitlicher  Richtung,  aber  in  bekannter  Entfernung  nnd 
an  bekanntera  Ort  behndlichen  Gegenstand  zu  fixieren,  so  konstatierte  man  deutlich 
einen  unsicheren,  znerst  liber  das  Ziel  hinausschieOenden,  ausfahrenden  und  somit 
ataktischen  Charakter  der  Augenbewegungen.  Die  Erscheinung  erinnerte  an  das 
von  Kunn  in  3  Fallen  von  multiple?  Sklerose  beschriebene  „Einstellungszittern" ; 
nachKunn  „machen  die  far  gewohnlich  ruhig  blickenden  Augen  in  dem  Augenblick, 
in  welchera  sie  ein  Objekt  fixieren  sollen,  blitzartige  Zuckungen,  die  in  2—3  hori- 
zontalen,  in  der  Breite  von  1—2  mm  um  die  Ruhestellung  schwingenden  Bewegungen 
bestehen.  Das  Einstellungszittern  entsteht  nach  ihm  dadurch,  daC  die  synergetische 
Wirkung  der  Recti  intend  an  Prazision  eingebul3t  hat."  DaB  eine  solche  Ataxie 
der  Augenmnskeln  leichteren  Grades  in  den  seitlichen  Endstellungen  zn  nystagmus- 
artigen  Zncknngen  fiihren  kann,  ist  zuzugeben;  ich  fand  anch  in  einzelnen  Fallen 
nnsichere  „tappende"  Angenbewegnngen  neben  nystagmusartigen  Zuckungen  ver- 
merkt.  Wie  kann  man  nun  diese  ataktische  Form  von  jener  trennen, 
die  auf  Muskelermiindung  and  Muskelinsuf f izi enz  zuriickzuf iihren 
ist?  Als  unterscheidendes  Merkmal  mul3  wobl  der  Nachweis  gelten,  dab"  bei  der 
Ataxie  der  Augenmnskeln  die  Bulbi  besonders  beim  raschen  Fixationswechsel  unter 
unsicheren,  suchenden,  ausfahrenden  Bewegungen  in  die  neue  Stellung  iibergehen. 
Die. relative  Haufigkeit  dieser  beiden  Formen  kann  ich  an  der  Hand  meines  Materials 
leider  nicht  bestimmen,  da  meine  Eigenbeobachtungen  noch  zu  wenig  zahlreich  sind, 
um  irgendwelche  SchluOfolgerungen  zu  gestatten.  Der  Vorschlag  von  Schwarz, 
den  Begriff  ,.ataktischer  Nystagmus"  zu  eliminieren  und  diese  Erscheinung  als 
ataktische  Augenbewegung  zu  bezeichnen,  ist  meines  Ermessens  sehr  beachtenswert ; 
jedenfalls  aber  mussen  wir  bestrebt  sein,  in  zukiinftigen  Fallen  eine  genauere  Analyse 
dieses  Phanomens  zu  versuchen  und  in  Publikationen  zu  verwerten. 

Die  Ansicht  Rahlmanns,  daG  man  den  eigeutlichen  Nystagmus  von  dem  ,. atakti- 
schen Nystagmus"  trennen  muB,  ist  vollkommen  richtig;  besonders  die  Tatsache,  daC  es 
sich  beim  echten  Nystagmus  um  stetige,  rhythmische,  oszillatorische  Zitterbewegungen 
handelt,  spricht  gegen  einen  Zusammenhang  mit  einer  Ataxie  der  Augenmuskeln ;  die 
reine  Atraxie  der  Extremitaten  fiihrt  ja  nie  zu  einem  derartigen  Zitterklonus.  Rahl- 
mann,  der  diesen  Tremor  der  Augen  auf  eine  zentral  bedingte  Anomalie  des  Augen- 
muskeltonus  zurlickfiihrt,  sagt  ungefahr  folgendes:  ,,Die  fortdauernde  Innervation,  die 
stetig  von  den  Zentralorganen  aus  auf  die  Muskeln  ausstromt,  ist  von  den  Willensreizen, 
welche  die  zweckmaOigen  Augenbewegungen  vermitteln,  durchaus  verschieden.  Sie  ist 
im  Normalzustand  regelmaOig  auf  die  Muskulatur  des  Auges  verteilt,  so  daC  das  Auge 
in  gewisser,  durch  den  Tonus  seiner  samtlichen  Muskeln  bestimmter  Gleichgewichts- 
lage  ruht:  ist  aber  die  vom  Zentrnm  ausgehende  Innervation  nicht  kontinuierlich 
sondern  unterbrochen,  so  wird  es  nicht  zu  einer  tonischen  Zusammenziehnng  der 
beteiligten  Muskeln,  sondern  zu  leichten  klonischen  Zuckungen  kommen."  An  die 
Mijglichkeit,  daC  Anomalien  des  Musk  el  tonus  bei  der  Entstehung  des  Nystag- 
mus eine  Rolle  spielen  konnen,  muJB  man  auch  deshalb  denken,  weil  bei  der  Sclerosis 
multiplex  hypertonische  Zustande  mit  Steigerung  der  reflektorischen  Erregbarkeit  in 
anderen  Muskelgebieten  zu  den  gewohnlichsten  Erscheinungen  gehoren;  der  innere 
Zusammenhang  dieser  Storungen  mit  dem  Nystagmus  aber  ist  bis  jetzt  keineswegs 
klar  und  hinreichend  begriindet.  Als  Ausdruck  einer  „statischen  Ataxie"  der 
Augenmuskeln  kann  der  echte  Nystagmus  nicht  aufgefaCt  werden;  dagegen  spricht 
vor  allem  der  rhythmische  Charakter  der  Schwingungen.  Diese  „fortwahrend  hin- 
und  herschwingenden  Bewegungen  der  Bulbi  nach  beiden  Richtungen  hin  von  einem 
Ruhepunkt  aus"  erinnern  am  meisten  an  den  manchmal  sich  zum  Wackeln  steigernden 
Tremor,  der  bei  der  multiplen  Sklerose  zeitweilig  auch  in  der  Ruhe  sich  zeigt  und 
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daun  allerdings  bei  Bewegungen  zuzunehraen  pflegt.  Besonclers  in  solchen  Fallen,  in 
denen  die  anscheinend  kontinuierlichen  Undulationen  des  Nystagmus  sich  bei  Be- 
wegungen  der  Bulbi  verstiirken  oder  die  rhythmischen  Oszillationen  schon  mit  Beginn 
der  Mnskelaktion  einsetzen,  kann  man  wohl  eine  dem  Intentionstremor  analoge 
Erscheinung  annehmen.  Man  kann  ja  zwanglos  supponieren,  dab1  die  Bulbi  bei  ge- 
offneten  Augen  nur  auberst  selten  in  vollkommener  Ruhe  sicli  befinden,  sondern  stets 
zumindest  geringfiigige  assoziierte  Bewegungen,  die  dann  den  Intentionstremor  unter- 
halten,  ausfuhren.  Eigentiimlich  aber  nnd  schwer  zu  erklaren  ist  die  Tatsache,  daB 
ein  solcher  als  Intentionszittern  aufzufassender  Nystagmus  durch  Konvergenzstellung 
der  Bulbi  willkiirlich  unterbrochen  werden  kann. 

Ein  kurzer  Riickblick  lehrt,  daB  die  Entstehungsursache  des 
Nystagmus  nnd  der  nystagmusartigen  Zuckungen  nach  der  klinischen 
Eigenart  dieses  Symptoms  variiert  und  wohl  folgende  Haupt- 
f  or  men  unterschieden  werden  konnen,  die  allerdings  durch  fliefiende 
Ubergange  (namentlich  zwischen  1  und  2)  verbunden  sind. 

1.  Die  kontinuierlichen  rhythmischen  Oszillationen  der  Bulbi  beiin 
eigentlichen  Nystagmus.  Sie  sind  wohl  in  derselben  Weise,  wie  das 
Wackeln  des  Kopfes  und  Rumpfes  beim  Stehen  des  Kranken  mit 
multipler  Sklerose  zu  erklaren.  Es  handelt  sich  also  hier  um  die- 
jenige  Form  der  Gleichgewichtsstorung  zwischen  Agonisten  und  Ant- 
agonisten,  die  auch  beim  „  Intentionstremor"  unter  der  Voraussetzung 
auftreten  kann,  daB  eine  andauernde  gleichmaBige  statische  Fixation 
von  Segmenten  erforderlich  ist. 

2.  Rhythmische  in  der  Ruhe  fehlende  Oszillationen,  die  erst 
gleichzeitig  mit  dem  Beginn  einer  Bewegung  einsetzen  und  dann  beim 
Yorriicken  des  Bulbus  in  die  Endstellungen  sich  steigern  —  ein 
Symptom,  das  ebenfalls  mit  dem  bei  willkiirlichen  Bewegungen  auf- 
tretenden  echten  Bewegungszittern  identisch  ist. 

3.  Nystagmusartige  Zuckungen  in  den  Endstellungen  derart,  daB 
„der  an  der  Grenze  der  Beweglichkeit  angekommene  Bulbus  relativ 
langsam  zuriickweicht  und  dann  wieder  plotzlich  und  ruckweise  in 
die  periphere  Endstellung  zuriickgefuhrt  wird"  (Uhthoff).  Diese 
Erscheinung,  welcher  die  rhythmischen  Oszillationen  des  echten  Zitter- 
klonus  fremd  sind,  steht  wohl  mit  leichten  Paresen  und  Ermiidung 
der  Augenmuskehi  in  Zusammenhang  (cf.  Uhthoff). 

4.  Die  pathogen etisch  von  diesen  Formen  ganzlich  verschiedenen 
ataktischen  Augenbewegungen. 

Die  Frage  nach  der  relativen  Haufigkeit  der  drei  letzten  Typen 
im  Krankheitsbild  der  multiplen  Sklerose  und  nach  den  Differenzen 
hinsichtlich  ihrer  diagnostischen  Bedeutung  kann  ich  nicht  entscheiden ; 
mein  Material  ist  zu  derartigen  SchluBfolgerungen  nicht  ausreichend. 
Der  Fortschritt  unserer  Kenntnisse  auf  diesem  Gebiete  wird  auch  ab- 
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hangig  sein  von  einer  Klarung  der  Anschauungen  iiber  die  patho- 
logisch-anatomische  Beg run  dung  des  Nystagmus  und 
der  nystagmusartigen  Zuckungen.  Tierexperimente  und 
pathologisch-anatomische  Erfahrungen  beira  Menschen  lehren,  daB 
Nystagmus  durch  Lasionen  ausgedehnter  und  verschiedenartiger  Terri- 
torien  des  Cerebrums  bedingt  sein  kann.  Man  denkt  hauptsachlich 
an  Affektionen  des  zentralen  Hohlengraues  um  den  Aquaeductus 
Sylvii,  des  Pons,  der  Vierhiigel,  der  Medulla  oblongata,  des  Cere- 
bellums, sowie  neuerdings  besonders  des  hinteren  Langsbiindels  und 
meint,  dafi  entweder  „Reizung"  oder  „Lahmung"  gewisser  Assoziations- 
zentren  fiir  die  Augenmuskulatur  und  der  Leitungsbahnen  fur  dieselbe 
die  nahere  Ursache  darstellen.  Man  mufi  sich  in  Anbetracht  der 
Inkongruenz  zwischen  pathologisch-anatomischem  Befund  bei  Mark- 
scheidenfarbungen  und  lokalen  Ausfall-  oder  Reizerscheinungen  bei 
der  multiplen  Sklerose  davor  hiiten,  aus  dem  Vorhandensein  von 
Nystagmus  auf  Herde  in  diesem  oder  jenem  Hirnbezirk  zu  schliefien; 
in  einem  Falle  von  Probst  z.  B.  waren  der  Pons  und  das  liintere 
Langsbiindel  aufierordentlich  stark  befallen  und  trotzdem  fehlten 
Nystagmus  und  nystagmusahnliche  Zuckungen.  Mit  Siclierheit  konnen 
wir  nach  Uhtlioff  nur  annehmen,  dafi  „die  Ursaclien  des  eigent- 
lichen  Nystagmus  bei  Erkrankungen  des  Zentralnervensystems  immer 
zentrale,  d.  h.  cerebrale  sind;  dasselbe  gelte  fiir  die  Mehrzahl  der 
Falle  mit  nystagmusartigen  Zuckungen ;  in  einer  Minderheit  derselben 
mlisse  man  aber  auch  an  die  Moglichkeit  einer  peripheren  Nerven- 
alfektion  denken  im  Hinblick  darauf,  dafi  Bourn eville,  L e u b e , 
Lionville,  Rahlmann  u.  a.  in  Fallen  von  Sclerose  en  plaques 
direkte  Erkrankungen  der  Augenmuskelnervenstamme  fanden.  Wo 
aber  auf  den  weiten  Leitungsbahnen  von  der  Rinde  zu  den  Augen- 
muskelnervenkernen  und  von  den  Assoziationszentren  zu  den  Kern- 
gebieten  und  von  den  Kernen  wiederum  zum  Muskel  die  pathologisch- 
anatomisclie  Basis  dieser  Augenstorungen  sich  findet,  konnen  wir  nach 
dem  klinischen  Befund  z.  Z.  nicht  entscheiden". 

DiebeidermultiplenSklerosehaufigenundnament- 
lich  fiir  die  Differential  diagnose  auBerordentlich 
wichtigen  Augennniskellahmungen  vexschonen  meist  die 
inneren  Muskeln;  sieauBern  sich,  manchmal  in  Form  sog. 
B 1  i c k  1  a h m u n g e n ,  nur  ausnahmsweise  durch  d  a u e r n d e, 
isolierte  und  komplete  Lahmungen,  sonde rn  durch  un- 
vollkommene  und  leichte  Paresen  von  mehr  oder  minder 
fliichtigem  Charakter.  Diese  xAugenmuskellahmungen 
gehoren  im  allgemeinen  keineswegs  zu  den  Spatsym^ 
ptomen,  sondern  zeigen  geradezu    eine  Vorliebe  fiir 
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f  r  ft  h  e  r  e  S  t  a  d  i  e  n  cl e r  E r k r a n k u n g  und  s t e  1 1  e n  manchmal 
so  gar  die  erste  klinische  Erscheinung  dar. 

Was  die  Haufigkeit  der  Augenmuskellahm  ungen  an- 
langt,  so  zeigen  die  Prozentzahlen  einzelner  Statistiken  nicht  unerhebliche 
Unterschiede ;  so  gibt  Hoffmann  33  Proz.,  Kampher stein  30  Proz., 
Uhthoff  nur  17 — 20  Proz.  an.  Diese  Diiferenzen  beruhen  z.  T. 
wohl  auf  einer  Verschiedenheit  der  klinischen  Abgrenzung  soldier 
Storungen,  die  als  Augenmuskelparesen  zu  bezeichnen  sind.  Uhthoff 
z.  B.  stellt  relativ  strenge  Anforderungen ;  er  vernachlassigt  bei  der 
Berechnung  seiner  Prozentzahl  jene  leichten  Beweglichkeitsbeschran- 
kungen,  wie  man  sie  in  den  verschiedenen  Endstellungen  bei  der 
mnltiplen  Sklerose  nicht  selten  sieht,  unci  zahlt  nur  diejenigen  Falle, 
wo  „entweder  durch  Doppelbilder  eine  wirkliche  Parese  deutlich  nach- 
gewiesen  wurde,  oder  wo  bei  den  assoziierten  Blicklahmungen  die 
Beweglichkeitbesehrankung  einen  erheblichen  Grad  erreicht  hatte." 
Andere  Autoren  hingegen  beriicksichtigen  auch  diejenigen  Falle,  in 
denen  die  Augenmuskellahmung  zwar  objektiv  nicht  sicher  nachweis- 
bar  war,  aber  sich  subjektiv  durch  Doppelsehen  verriet. 

Bei  dem  haufig  auBerordentlich  fliichtigen  Charakter  der  Augen- 
muskellahmungen sind  natiirlich  Zahlen,  welche  sich  auf  den  objek- 
tiven  Befund  wahrend  eines  vorilbergehenden  Spitalaufenthaltes  griinden, 
sicherlich  viel  zu  niedrig,  zumal  die  Diplopie  auch  nach  unseren 
Erfahrungen  (cf.  Charcot)  haufig  ein  initial es,  haufig 
wieder  vollkommen  verschwindendes  Symptom  dar- 
stellt.  Wenn  ich  diejenigen  Falle,  in  denen  anamnestisch  Doppel- 
sehen nachweisbar  war,  zu  der  Zahl  derjenigen  zahlte,  in  denen  durch 
die  objektive  Untersuchung  Augenmuskelparesen  festgestellt  wurden, 
so  berechnet  sich  die  Haufigkeit  der  Augenmuskelparesen 
auf  46  Proz.,  also  auf  ii  b  e  r  2/5  der  Falle. 

Die  Ptosis,  welche  gewohnlich  einseitig  oder  bei  dem  erheblich 
selteneren  doppelseitigen  Vorkommen  einseitig  starker  ausgepragt 
war,  fand  ich  in  8  Proz.  der  Falle.  Wi  lb  rand  und  Sanger  ver- 
danken  wir  genauere  mit  unseren  Erfahrungen  im  allgemeinen  iiber- 
einstimmende  Angaben  iiber  Eigenart,  Haufigkeit  (14,7  Proz.  ihres 
Materials)  und  die  diagnostische  Bedeutung  der  Ptosis,  deren  Vor- 
kommen bei  der  multiplen  Sklerose  schon  von  Parinaud  konstatiert 
wurde.  Die  Ptosis  ist  nach  ihnen  meist  eine  inkomplette,  unfertige 
und  zeigt  oft  ein  ephemeres  Auftreten;  sie  zeigt  sich  meist  einseitig 
und  in  Verbindung  mit  anderen  Augenstorungen,  insbesondere  mit 
Doppeltsehen,  kommt  aber  gelegentlich  auch  isoliert  vor  (cf.  den 
Sektionsfall  Schiiles).  Wil brand  und  Sanger  halten  die  Ptosis 
bei  der  Sclerosis  multiplex  ,,fiir  ein  klinisch  wichtiges  und  bisher 


62 


Symptome. 


nicht  gebiihrend  gewtirdigtes  Symptom,  das  unter  Umstanden  mehr 
zu  bedeuten  hat  und  fiir  die  Diagnose  ausschlaggebender  sein  kann, 
als  die  bekannten  nystagmusartigen  Zuckungen  in  den  Endstellungen". 
Durch  autoptisch  kontrollierte  Falle  wurde  auch  meines  Ermessens 
die  Anschauung  dieser  Autoren  iiber  die  Ptosis  bestatigt  (cf.  die  Be- 
obachtungen  von  Putzar,  Tjaden,  Borst,  Chris  tides,  E  b  - 
stein,  S c h u  1  e).  „ Naturlich  muB  man,  nach  Wilbrand  und  Sanger, 
eine  Affektion  des  Sympathicus,  die  sich  durch  die  stets  vorhandene 
gleichseitige  Miosis  verrat,  ausschlieflen ;  ein  unter  dem  Bilde  der 
spastischen  Spinalparalyse,  einer  kombinierten  System erkrankung,  einer 
Myelitis  transversa,  ja  einer  amyotrophischen  Lateralsklerose  ver- 
laufende  Sclerosis  multiplex  kann  sich  als  solche  erweisen,  wenn 
Ptosis  selbst  geringeren  Grades  auftritt".  Wichtig  sei  auch  das  Vor- 
handensein  von  Ptosis  bei  der  hemiparetischen  Form  der  multiplen 
Sklerose  zum  Unterschied  von  halbseitigen  Lahmungen  aus  anderer 
Ursache.  Die  fur  die  Differentialdiagnose  wichtigen  Unterschiede  der 
Ptosis  bei  der  multiplen  Sklerose  einerseits  und  bei  Lues  cerebro- 
spinal, Tabes,  progressives  Paralyse  und  Hysterie  andererseits  sind  an 
anderer  Stelle  beriicksichtigt.  Abgesehen  von  der  Ptosis  fand  ich 
in  seltenen  Fallen  (2mal)  eine  partielle,  ebenfalls  leichte  und  unvoll- 
kommene  Oculomotoriusp arese,  die  den  Rectus  interims  einer 
Seite  betraf.  Nach  Wilbrand  und  Sanger  schienen  Oculomotorius- 
parese  etwas  haufiger  zu  sein ;  sie  fanden  diesen  Nerven  unter  58  Fallen 
18mal  affiziert  im  Gegensatz  zu  Uhthoff,  der  nur  in  3  Proz.  Ocu- 
lomotoriusparesen  feststellte.  Jeden falls  scheint  das  par- 
tielle Ergriffensein  des  Oculomotorius  in  Form  in- 
kompletterLahmungen,  insbesonderedesAstes  fiir  den 
Levator  palpebr.  sup.  nicht  gerade  selten  zu  sein. 

Eine  Parese  des  Abducens  konstatierte  ich  in  7  Fallen;  sie 
war5mal  einseitig  und  2mal  doppelseitig.  Auch  hier  handelte  es  sich 
niemals  urn  eine  komplette  Lahmungen.  In  der  Statistik  Kamp h er- 
st ein  s  war  unter  den  Augenmuskelparesen  in  der  Mehrzahl  der 
Falle  der  Abducens  betrolfen;  auch  nach  Uhthoff  ist  dieser  Hirn- 
nerv  am  haufigsten  affiziert. 

Eine  ausgesprochene  Ophthalmoplegia  externa  bei  intakter 
innerer  Augenmuskulatur  ist  anscheinend  recht  selten.  Ich  selbst 
konnte  sie  niemals  beobachten,  Uhthoff  aber  in  2  Fallen,  von  denen 
der  eine  autoptisch  sichergestellt  ist.  Uber  multiple  und  pro- 
gressive A  u  gen  musk  el  lahmungen  existieren  jedenfalls  nur 
wenige  Beobachtungen ,  deren  Zugehorigkeit  zur  multiplen  Sklerose 
z.  T.  keineswegs  sicher  steht,  Marina  flihrt  die  Falle  von  D  u  f  o  u  r , 
Sparks,  Westphal  und  Siemerling  an.    Oppenheim  verfiigt 
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iiber  ahnliche  Falle  imd  bemerkt,  dafi  er  die  Ophthalmoplegic  einmal 
wieder  zuritckgehen  sah. 

Uber  isolierte  Trochlearislahmungen,  die  allerdings  leicht 
iibersehen  werden  konnen,  ist  anscheinend  nirgends,  iiber  die  Beteili- 
gung  dieses  Nerven  an  Augenmuskelparesen  nur  ausnahmsweise  be- 
richtet  (cf.  Nonne). 

Paresen  assoziierter  Augenmuskeln  oder  sog.  B 1  i  c  k  1  a  h  m  u  n  g  e  n 
finde  ich  in  4  Fallen  verzeichnet;  dadei  handelte  es  sich  3raal  um 
Paresen  der  Seitwartsbewegung  imd  1  mal  um  Beschrankung  der  Be- 
weglichkeit  nach  oben;  auch  Uhthoff  fand,  dafl  Imufiger  die  Seit- 
wartsbewegungen  nach  rechts  and  links,  als  die  Beweglichkeit  nach 
oben  imd  unten  betroffen  sind. 

Par  in  and  hat  zuerst  darauf  hinge  wiesen,  dafi  ausgesprochene 
Paresen  bzw.  Lahmungen  der  Konvergenzbewegung  bei 
der  multiplen  Sklerose  besonders  in  Verbindung  mit  heftigen  Schwindel- 
anfallen  nicht  selten  sind.  Diese  Stoning  liegt  in  reiner  Form  nur 
dann  vor,  wenn  durch  den  Nachweis,  dafl  die  Recti  interni  bei 
seitlicher  Blickrichtung  vollig  normal  oder  zumindest  wesentlich 
bessei*  als  bei  Konvergenzbewegungen  funktionieren,  Paresen  oder 
Lahmungen  der  genannten  Muskeln  auszuschlieBen  sind.  Derartige 
Falle,  in  denen  die  Verengerung  der  Pupillen  bei  dem  Versuch 
einer  Konvergenz  fehlte  oder  herabgesetzt  war,  wurden  auch  von 
Bouchaud,  Uhthoff  und  Stolting-Bruns  beobachtet.  In  recht 
seltenen  Fallen  kann  es,  wie  Uhthoff  einmal  bei  ausgesprochener 
disseminierter  Herdsklerose  konstatierte,  bei  dieser  Krankheit  vor- 
kommen,  daB  die  Konvergenzbewegung  relativ  gut  moglich  ist,  wahrend 
bei  Seitwartsbewegungen  die  Recti  interni  sich  als  insufficient  er- 
wiesen. x) 

Paresen  oder  Lahmungen  der  Divergenz  hat  man 
ebenfalls  bei  der  Sclerose  en  plaques  beschrieben.  Dieses  eigenartige 
Krankheitsbild,  dem  die  Unfahigkeit,  die  Augen  parallel  zu  stellen, 
zugrunde  liegt,  kann  nach  A.  Bielschowsky  auf  verschiedene 
Weise  entstehen  und  zwar  entweder  durch  ein-  oder  doppelseitige 
Abducenslahmungen  oder  durch  einen  sog.  Konvergenzkrampf  oder 
endlich  durch  Lahmung  eines  allerdings  noch  hypothetischen  Diver- 
genzzentrums.  Bielschowsky  nimmt  an,  daB  stets  zugleich  mit 
dem  Konvergenzzentrum  ein  antagonistisches  Zentrum  der  Divergenz 
in  einem  bestimmten  Verhaltnis  zu  ersterem  innerviert  ist.  Echte, 
auf  die  Lasion  eines  derartigen  Zentrums  zuruckzufuhrende  Divergenz- 

J)  Bei  gewissen  Affektionen  der  Briicke  (insbesondere  bei  Tumoren)  ist  dieses  in- 
teressante  Symptom  nach  neueren  Erfahrungen  anscheinend  ziemlich  hanfig-  mid  scharf 
ausgepragt;  wir  selbst  haben  in  den  letzten  Monaten  zwei  derartige  Falle  beobachtet. 
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lahmungen  sind  sicherlich  recht  selten.  Uhthoff,  dessen  Statistik 
iiber  keinen  sicheren  eiuschlagigen  Fall  verfiigt,  konnte  nur  einmal 
nachweisen,  dafi  eine  doppelseitige  leichte  Abduzensparese  eine  Diver- 
genzlahmung  vorzutauschen  geeignet  war.  Ich  selbst  besitze  weder 
iiber  eclite  Divergenz-  noch  Konvergenzlahmungen  eigene  Erfahrungen, 
gestehe  aber  gern,  dafi  unser  Material  wohl  in  dieser  Eichtung  nicht 
mit  hinreichender  Genauigkeit  untersucht  wurde,  In  2  Fallen  mit 
sonst  vollkommen  normaler  Augenmuskelfunktion  wurde  mir  aller- 
dings  anamnestisch  angegeben,  dafi  die  Patienten  in  der  Nahe  stets 
einfach,  alle  Gegenstande  in  grofierer  Entfernimg  jedoch  stets  doppelt 
sahen.  Obwohl  dieses  Bild  mit  der  Annahme  einer  „Divergenzparese" 
erklart  werden  konnte,  wage  icli  bei  der  Unzulanglichkeit  meiner 
Aufzeichnungen  keine  weiteren  Schlufifolgerungen. 

Echter  Strabismus  concomitans  fand  sich  in  einem  Falle 
meiner  Statistik.  Obwohl  hier  die  Moglichkeit  einer  zufalligen  Kom- 
plikation  vorliegt,  will  ich  bemerken,  dafi  nach  Kunn  die  multiple 
Sklerose  gelegentlich  Strabismus  concomitans  ohne  sonstige  Be- 
wTeglichkeitsbeschrankung  hervorrufen  und  dadurch  Doppeltsehen  be- 
clingen  kann. 

Was  die  pat  hologisch- ana  torn  ische  Begr  tin  dung  der 
Augenmuskellahmungen  anlaugt,  so  ist  die  These  Charcots 
und  Parinauds,  dafi  es  sich  meist  urn  zentrale  und  nur  selten  urn 
periphere  Ursachen  (d.  h.  um  pathologisch-anatomische  Veranderungen 
und  gelegentliche  Entwicklung  von  sklerotischen  Plaques  in  den 
Augenmuskelnerven)  handelt,  nach  U  h  t  h  o  f  f  vollkommen  richtig.  Die 
Ptosis  insbesondere  kann  (cf.  Wilb rand- Sanger)  je  nach  dem  Sitz 
der  Herde  einen  kortikalen,  subkortikalen,  nuklearen,  fascikularen 
und  peripheren  Ursprung  haben  (Falle  von  Taylor,  Siemerling. 
Claus,  Leube  u.  a.).  Eine  genaue  Lokalisation  der  Krankheits- 
herde  im  Gehirn,  welch e  die  Augenmuskellahmungen  bedingen,  ist 
aber  nach  Uhthoff  bei  der  multiplen  Sklerose  schwierig  und  geradezu 
unmoglich  besonders  dann,  wenn  Blicklahmungen  oder  Paresen  der 
Konvergenz-  bzw.  Divergenzbewegung  vorliegen.  Die  experimentellen 
Befunde,  welche  die  Zentren  fiir  die  assoziierten  iiugenbewegungen 
in  die  Vierhiigel  verlegen,  werden  durch  den  Kliniker  und  Pathologen 
nicht  immer  bestatigt.  Jedenfalls  scheint  festzustehen,  dafi  gelegent- 
lich Vierhiigelerkrankungen  ohne  starkere  Augenmuskelstorungen  be- 
stehen  konnen;  am  ehesten  kann  man  nach  Uhthoff  in  Fallen  seit- 
licher  assoziierter  Blicklahmungen  an  Alterationen  der  Vierhiigel  und 
des  Pons  denken. 

Ausfiihrlichere  Angaben  iiber  das  Yerhalten  der  Pupillen  bei 
der  disseminierten  Herdsklerose  stammen  von  Parinaud  und  Uht- 
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hoff;  auBerdem  wurde  in  einigen  Statistiken,  insbesondere  derjenigen 
von  Hoffmann,  v.  Frankl-Hochwart  nnd  Probst  auf  diesen 
Pimkt  geachtet. 

Eine  dentliclie  Pnpillendifferenz  scheint  —  im  Gegensatz 
zu  den  Angaben  Uhthoffs  —  keineswegs  selten  zu  sein;  ich  fand 
sie  ohne  sicheres  Pravalieren  einer  Seite  in  ungefahr  einem  Viertel 
meiner  Falle  (in  24  Proz.  der  Gesamtzahl).    Da  anch  wir  (cf.  Hoff- 
mann) beobachtet  haben,  daB  das  Verhalten  der  Pupillen  im  Verlanf 
der  Erkrankung  wechseln  und  die  DifFerenz  verschwinden  kann,  ist 
der  von  mir  berechnete  Prozentsatz  in  Anbetracht  der  Tatsache,  daB 
wir  fast  stets  nur  klirzere  Krankheitsphasen  nnd  nicht  den  ganzen 
Verlanf  des  Leidens    beobachten   konnen,   sicherlich   zu  niedrig. 
Par  in  and  bemerkt,  daB  Pupillenungleichheit  znweilen  schon  in  den 
ersten  Stadien  der  Krankheit  vorhanden  ist;  sie  zeigt  sich  nach  ihm 
aber  nur  in  Ruhestellung  der  Augen,  und  verschwindet,  wenn  man 
die  Iris  sich  kontrahieren  laBt.    liber  das  zeitliche  Auftreten  der 
Pnpillendifferenz  und  auch  dariiber,  ob  und  wie  haufig  es  sich  um 
Spasmen  oder  Paresen  der  inneren  Augenmuskeln  gehandelt  hat,  be- 
sitze  ich  keine  ausreichenden  Erfahrungen.    Ich  bemerke  nur,  daB 
Akkommodationsstorungen  infolge  starkerer  Pupillenungleichheit,  die 
gewohnlich  schon  z.  Z.  der  Aufnahme  in  die  Klinik  festgestellt  wurde, 
nicht  nachweisbar  waren.    DaB  diesem  Symptom  besonders  dann, 
wenn  es  die  einzige  Augenstorung  darstellt,  eine  wesentliche  dia- 
gnostische  Bedeutung  zukommt,  ist  unwahrscheinlich;  in  derartigen 
Fallen  miissen  wir  uns  daran  erinnern,  daB  Pupillendifferenz  bei  den 
verschiedensten  organischen  Erkrankungen  des  Zentralnervensystems 
(bei  der  Tabes,  progressiven  Paralyse,  sowie  auch  der  Syringomyelic 
usw.)  eine  haufige  Erscheinung  ist  und  gelegentlich  auch  in  maBiger 
Auspragung  —  natlirlich  ohne  Stoning  der  Eeaktion  —  bei  an- 
scheinend   „funktionellen"  Nervenleiden  (z.  B.  bei  Neurasthenikern) 
vorzukommen  scheint,  und  auBerdem  beherzigen,  daB  deutliche  Pupillen- 
ungleichheit als  einziges   Augensymptom  bei  Personen  ohne  jeden 
sonstigen  objektiven  Befund  und  insbesondere  bei  Individuen  mit 
inneren  Leiden  keineswegs   ungewohnlich   ist.    Hauptsachlich  bei 
Erkrankungen  der  Hals-  und  Brustorgane  (tuberkulosen  Lungen- 
spitzenaffektionen  usw.)  ist  Pupillendifferenz  relativ  haufig.  Pari- 
naud  gibt  an,  daB  in  spateren  Stadien  der  multiplen  Sklerose  die 
Miosis  mit  erhaltener  Licht-  und  Konvergenzreaktion  vorherrsche  und 
meint,  daB  man  bei  Nervenkranken  mit  Miosis  und  noch  erhaltenem 
Lichtreflex  Tabes  ausschlieBen  und  an  disseminierte  Herdsklerose 
denken  miisse,  da  die  Miosis  bei  der  Tabes  eine  paralytische,  bei  der 
multiplen  Sklerose  eine  spastische  sei.    Dieser  diagnostische  Grund- 

Miiller,  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  und  Riickenmarks.  5 
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satz  Parinauds  gilt  aber  nach  Uhthoff  nur  mit  erheblichen  Ein- 
schrankungen.  Das  Verhalten  der  Pupille  bei  Paresen  der  auBeren 
Augenmuskeln  ist  bei  der  Besprechung  der  letzteren  beriicksichtigt. 
Wichtig  ist  noch  der  Befund,  daB  die  Form  der  Pupillen  bei  der 
Sclerosis  multiplex  in  ahnlicher  Weise,  wie  man  dies  bei  syphi- 
litischen  und  parasyphilitischen  Erkrankungen  sieht,  kaum  je  ver- 
andert  ist. 

Nach  den  Angaben  der  Literatur  ist  bei  der  Sclerose  en  plaques 
unter  der  Voraussetzung,  daB  keine  Beschrankung  der  Konvergenz- 
bewegung  vorliegt,  die  Konvergenzreaktion  stets  erhalten;  die  Licht- 
reaktion  ist  ebenfalls  gewohnlich  normal,  zeitweise  aber  entweder 
auffallend  lebliaft  oder  herabgesetzt  und  in  sehr  seltenen  Fallen  bei 
gleichzeitiger  Miosis  einseitig  und  sogar  doppelseitig  erloschen  (Uht- 
hoff, Parinaud,  Probst  (2  Falle),  F  r  a  n  k  1-H  o  c  h  w  a  r  t, 
Eiegel).  Abnorme  Lebhaftigkeit  des  Pupillarreflexes  auf  Lichteinfall, 
die  nach  Parinaud  zuweilen  bei  Kranken  mit  multipler  Sklerose  zu 
konstatieren  ist,  fiel  wis,  ebenso  wie  Uhthoff  in  einigen  (3)  Fallen 
auf;  ich  bemerke  hier  auch,  daB  Fr ankl-Hoch war t  in  12  Be- 
obachtungen  „Pupillenunruhe"  notierte,  die  wohl  als  „Hippus"  zu 
deuten  ist.  DaB  diese  Erscheinungen ,  wenigstens  in  ausgepragter 
Form  fiir  die  Neurologie  und  Psychiatrie  einen  gewissen  Wert  besitzen, 
ist  anzunehmen,  eine  besondere  Bedeutung  fur  die  Diagnose  einer 
organischen  Nervenkrankheit  und  insbesondere  der  Sclerosis  multiplex 
besitzen  sie  jedoch  nicht.  Auch  ich  habe  eine  derartige  Steigerung 
der  Kenexerregbarkeit  der  Pupille  wiederholt  bei  funktionellen  Nerven- 
leiden  (hauptsachlich  bei  Epileptikern,  Neurasthenikern  und  funktio- 
nellen" Psy chosen)  gesehen. 

Die  auBerordentliche  Seltenheit  des  Argyll-Robertsonschen 
Phanomens  bei  der  multiplen  Sklerose  wird  dadurch  illustriert,  daB 
es  in  364  Beobachtungen  von  Frankl-Hochwart,  Probst  und 
Uhthoff  nur  4mal  gefunden  war.  Das  Vorkommen  einer  volligen 
reflektorischen  Pupillenstarre  auf  Licht  mit  Miosis  in  der- 
selben  Weise  wie  bei  der  Tabes  ist  allerdings  durch  einen  autoptisch 
kontrollierten  Fall  Uhthoffs  sichergestellt.  Wir  selbst  verfiigen 
iiber  keine  derartige  Beobachtung,  fanden  aber  ahnlich  wie  Probst, 
Frankl-Hochwart  und  Uhthoff  (5  Proz.)  gelegentlich  eine  „trage" 
Reaktion  auf  Lichteinfall.  Eine  ausgesprochene  Ophthalmoplegia 
interna,  die  bei  der  Tabes  nicht  selten  ist,  konnten  wir  ebenso  wie 
Uhthoff  niemals  beobachten;  sie  ist  sicherlich  ganz  ungewohnlich. 
Ich  fuge  hier  noch  bei,  daB  StraBburger  neuerdings  eine  eigen- 
tiimliche  Stoning  der  Pupillenreaktion  bei  einem  17jahrigen  Mann 
mit  beginnender  multipler  Sklerose  beschrieben  hat;  die  linke  Pupille 
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war  vollig  lichtstarr,  wahrend  sie  bei  der  Konvergenz  und  Akkomoda- 
tion  eine  ausgiebige,  aber  auffallend  trage  Verengerung  zeigte;  vor 
allem  verlief  die  Wiedererweiterung  der  verengten  Pupille  derart 
langsam,  dafi  die  vollige  Dilatation  10—20  Sekunden  in  Ansprnch 
nahm.  Endlich  will  Kunn  bei  multipler  Sklerose  eine  Herabsetzung 
des  Sehvermogens  in  der  Nahe  bei  erhaltener  Sehkraft  in  die  Ferne 
iiifolge  Auftreten  von  Zitterbewegungen  im  Ciliarmnskel  (Ataxie  des 
Ciliarmuskels)  gesehen  haben.  Diese  Stoning  sei  grofiem  Wechsel 
unterworfen;  die  Kichtigkeit  seiner  Erklarung  beweist  Kunn  dadurch, 
daB  nach  Lahmung  des  Ciliarmuskels  durch  Atropin  —  nacli  ent- 
sprechender  Korrektur  —  die  Sehstorung  fiir  die  Nahe,  aber  nur  fiir 
die  Dauer  der  Atropin wirkung  verschwand. 

Die  ophthalmoskopisch  nacliweisbaren  Yeriinderungen 
an  den  Papillen  und  die  Sehstorungen  iibertreffen  besonders 
bei  Bertie  k  sic  htigung  ihrer  gegenseitigen  Eelationen 
an  klinischer  Bedeutung  weitaus  die  anderen  Augen- 
symptome  und  im  konkreten  Fall  vielleicht  so  gar  alle 
iibrigen  Einzelerscheinungen  der  multiplen  Sklerose. 
Die  genauere  Kenntnis  der  Haufigkeit  und  Eigenart  dieser  schon  von 
Charcot  betonten  Krankheitserscheinungen  verdankt  die  Neurologie 
im  wesentlichen  den  Ophthalmologen,  die  gerade  liier  am  scliwersten 
zu  entbehren  sind. 

Die  Untersuchungen  Uhthoffs  liaben  gelehrt,  dafi  die  Haufig- 
keit der  ophthalmoskopischen  Veranderungen  friiher  zweifellos  unter- 
schatzt  wurde.  Wahrend  z.  B.  Berlin  nur  in  ca.  22  Proz.  der  Falle 
Sehnervenerkrankungen  fand,  halt  Uhthoff  die  von  ihm  berechnete 
Zahl  von  45  Proz.  fiir  noch  zu  niedrig,  weil  er  die  zweifelhaften  Be- 
funde  zu  den  negativen  zahlte.  Diese  xlnnahme  wurde  auch  durch 
spatere  Erfahrungen  bestatigt.  Frankl-Hochwart  zwar  veran- 
schlagt  die  Haufigkeit  der  Opticusveranderungen  in  seinem  Material 
nur  auf  %  der  Falle,  Buzzard  jedoch  auf  43  Proz.,  Hoffmann 
bereits  auf  50  Proz.,  Bruns  (unter  38  sicheren  Beobachtungen)  auf 
58  Proz.  und  Kampher stein,  dessen  Material  allerdings  einer 
Augenklinik  entstammt,  auf  70  Proz.  Wir  selbst  konnten  oplithalmo- 
skopisch nur  in  ca.  1/3  der  Falle  Sehnervenerkrankungen  nachweisen, 
zweifeln  jedoch  nicht,  daB  diese  Prozentzahl  sich  unter  der  Voraus- 
setzung  einer  haufigeren  und  genaueren  Untersuchung  durch  Ophthal- 
mologen  wesentlich  erhoht  hatte.  Uhthoff  schatzt  die  Haufig- 
keit der  Papillenveranderungen  auch  auf  Grund  seiner 
neueren  Erfahrungen  auf  etwa  50  Proz.  Sicherlich 
uberragt  die  Haufigkeit  der  opht almoskopischen  Ver- 
anderungen diejenige  bei  der  Tabes  und  derprogres- 
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siven  Paralyse  weitaus  und  wird  nur  durch  den  noch  wesent- 
lich  hoheren  Prozentsatz  der  Stauungspapille  bei  dem  Tumor  cerebri 
iibertroffen. 

Die  grofle  diagnostische  Bedeutung  des  positive n 
Augenspiegelbefundes  erhellt  —  abgesehen  von  der Haufigkeit  — 
audi  daraus,  dafi  nacli  Oppenheim  Papillenveranderungen  (und  zwar 
meist  in  der  Form  einer  partiellen  Atropine)  nicht  selten  dauernd 
oder  lange  Zeit  das  einzige  cerebrale  Symptom  der  multiplen  Sklerose 
sein  konnen  und  deshalb  fiir  differential diagnostische  Abgrenzung 
dieses  Leidens  von  vielen  Rtickenmarksaffektionen  aufterordentlich 
wichtig  sind.  Letztere  Tatsache  ist  um  so  mehr  beachtenswert,  als 
dieses  Symptom,  wie  Bruns-Stolting  bemerken,  sicli  „nicht  auf- 
drangt,  sondern  erst  gesuclit  werden  mufi";  trotz  ophthalmoskopisch  nach- 
weisbaren  Alterationen  kann  ja  bei  der  Sclerose  en  plaques  die  Storung 
des  Sehvermogens  nur  sehr  geringfiigig  sein  oder  sogar  ganz  fehlen. 

Der  weitaus  haufigste  Augenspiegelbefund  ist  eine 
einfaclie  atrophischeVerfarbung  der  Papillen;  wesent- 
lich  seltener  findet  man  eine  „Neuritis  optica"  und  nur 
ausnahmsweise  eine  deutliche  „St  auungspapille". 

Uhtlioff  teilt  die  Atrophie  der  Papillen  bei  der  Sclerosis 
multiplex  inSverschiedene  Grade  ein.  Der  s  c  li  w  e  r  s  t  e  G  r  a  d 
bestelit  in  einer  ausgesprochenen  Atrophia  nervi  optici,  also  „m  einer 
volligen  Atrophie  der  Papillen,  die  jeden  rotlichen  Reflex  verloren 
haben  und  weifi  oder  weifigrau  erscheinen."  Uhthoff  hat  in 
3  Proz.  jener  100  Falle  dies  gesehen  und  zwar  stets  in  Verbindung 
mit  erheblichen  Sehstorungen ;  ich  selbst  verfiige  liber  keine  ein- 
schlagige  Beobachtung  und  fand  unter  81  autoptisch  kontrollierten, 
sicheren  Fallen  niemals  eine  vollige  doppelseitige  Atrophie  verzeichnet. 
Die  ausgesprochene ,  insbesondere  zu  Amaurose  fuhrende  Atrophia 
nervi  optici  ist  also  zweifellos  sehr  selten.  In  den  Fallen  der  zweiten 
Gruppe  findet  man  nach  Uhthoff  eine  unvollstandige  atrophische 
Verfarbung  in  der  ganzen  Ausdehnung  der  Papillen.  „Die  inneren 
Teile  derselben  zeigen  noch  einen  leichten  rotlichen  Reflex  in  ihrem 
Farbenton,  wahrend  die  aufieren  gewohnlich  die  atrophische  Ver- 
farbung sehr  ausgesprochen  darbieten."  Beim  dritten  und  lei  eli- 
tes ten  Grade  sieht  man  ahnlich  wie  bei  der  Intoxikationsamblyopie 
eine  partielle  atrophische  Abblassung  der  temporalen  Papillenteile. 
Zuweilen  natiirlich  verwischen  sich  die  Unterschiede  zwischen  den 
einzelnen  Graden  oder  es  kommen  Kombinationen,  besonders  zwischen 
dem  zweiten  und  dritten  vor,  insofern  z.  B.  auf  dem  einen  Auge  eine 
unvollstandige  Atrophie  der  ganzen  Papille,  auf  dem  anderen  aber 
nur  eine  Abblassung  der  temporalen  Halfte  besteht.    Die  beiden 
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letzten  Form  en  sind  in  der  Statistik  Uhthoffs  in  37  Proz.  der  Ge- 
samtzahl  aller  Beobachtungen  und  in  ca.  82  Proz.,  also  in  liber  4/5 
der  Falle  mit  positivem  Augenspiegelbefund  vertreten;  sie  stellen 
also  die  weitans  haufigste  und  bei  Beriicksichtigung  des  Verhaltens 
von  Sehvermogen  und  Gesiclitsfeld  geradezu  typische  Papillenverande- 
rung  dar.  Nach  unseren  Erfahrungen  sind  die  Falle  mit  temporaler 
Abblassung  zahlreiclier  als  jene  mit  unvollstandiger  Atrophie  der 
ganzen  Papille;  auch  sehen  wir  eine  doppelseitige,  oft  auf  dem  einen 
Auge  allerdings  starker  ausgesprochene  Atrophie  haufiger  als  eine 
einseitige  bei  vollig  normalem  Verlialten  der  anderen  Papille. 

Die  Tatsache,  daB  ^Neuritis  optica"  bei  der  disseminierten 
Herdsklerose  vorkommen  kann,  ist  erst  seit  Mitte  der  90  er  Jahre 
bekannt  (Seymour,  Gnauck,  Par  in  and,  Eulenburg, 
U  h  t  h  o  f  f).  U  h  t  h  o  f  f  insbesondere  zeigte,  daB  „Neuritis  optica" 
„nicht  so  ganz  selten  ist  und  in  einer  immerhin  erlieblichen  Pro- 
zentzahl  der  Falle  vorkommt"  und  erganzte  seine  Befunde  spater- 
liin  durch  den  Nachweis,  daB  in  ca.  13  Proz.  aller  Falle  mit  posi- 
tivem Augenspiegelbefund  und  in  6  Proz.  der  Gesamtzahl  seiner 
Beobachtimgen  wenigstens  voriibergehend  das  ophthalmoskopische 
Bild  der  „  Neuritis  optica"  konstatiert  werden  konnte"  —  also  in 
einer  wesentlich  hoheren  Prozentzahi,  als  man  friiher  anzunehmen 
geneigt  war.  Audi  Bruns-Stolting  fanden,  daB  eine  sichtbare 
Papillitis,  welche  bald  einseitig  (Gnauck,  Uhtlioff,  NonneJ  bald 
doppelseitig  sein  kann,  bei  der  Sclerose  en  plaques  keineswegs  selten 
ist.  Wir  selbst  sahen  nur  zweimal  neuritische  Veranderungen  am 
Sehnerven,  halt  en  aber  diese  Prozentzahl  fur  zu  gering.  Es  ist  nam- 
lich  zuzugeben,  daB  in  einem  kleinen  Teil  der  Falle  mit  atrophischer 
Verfarbung  der  Papillen  diese  Abblassung  vielleicht  mit  einer  friiheren 
..Neuritis  optica"  in  Zusammenhang  steht  (s.  u.)  und  auBerdem  zu  be- 
riicksichtigen,  daB  die  „Neuritis  optica"  bei  der  Sclerosis  multiplex  nach 
Uhthoff  und  Bruns-Stolting  ein  Symptom  darstellt,  welches 
nicht  nur  einen  fliichtigen  Charakter  tragen  und  ohne  wesentliche 
Sehstorung  verlaufen,  sondern  auch  ohne  Residuen  wieder  verschwinden 
kann.  Es  ist  deshalb  wohl  moglich,  daB  wir  auch  jetzt  noch  die 
Haufigkeit  der  ^Neuritis  optica"  bei  der  disseminierten  Herdsklerose 
unterschatzen. 

Das  Vorkommen  einer  echten  St auungsp ap ille  bei  multipler 
Sklerose  wurde  neuerdings  sowohl  durch  klinische  Beobachtungen 
(Bruns-Stolting),  als  auch  durch  einen  autoptisch  kontrollierten 
Fall  (Rosenfeld)  sichergestellt.  Meine  Statistik  verfiigt  ebenfalls 
iiber  eine  einschlagige  klinische  Beobachtung,  die  ich  in  Anbetracht 
der  Seltenheit  derartiger  Falle  hier  kurz  skizzieren  will.  Uhthoffs 
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Bericht  iiber  die  ophthalmoskopiscken  Befunde  von  100  Fallen  z.  B. 
registriert  die  Stauungspapille  nickt;  auck  Oppenkeim  bemerkt, 
dafl  das  Auftreten  einer  ausgesprockenen  Stauungspapille  ganz  un- 
gewoknlick  ist. 

Meine  Eigenbeob acktung  ist  folgende: 

Fr.  St.,  35  Jahre  alter  Taglohner.  Untersucht  in  der  medizinischen  Klinik  zu 
Erlangen  1903. 

Krankheitsbeginn  1900  —  angeblich  im  AnsckluB  an  einen  Unfall  —  (schweres 
Kopftrauma  mit  voriibergehender  BewuOtlosigkeit),  mit  voriibergehend  sich  wieder 
bessernder  Erschwerung  des  Gehens,  Unsicherheit  in  den  Armen  und  Beinen,  Sprach- 
storung,  Sehschwache,  Doppelsehen,  Herabsetzung  des  Gehors;  kein  Erbrechen,  nur 
zeitweise  ganz  geringfiigige  Kopfschmerzen. 

Befuud:  mafiige  Demenz  bei  leidlicber  Integritat  der  niederen 
intellektnellen  Leistungen;  ausgepragtes  Z wangslachen.  Sprache 
etwas  unden tlich,  „verwaschen",  kein  Silbenstolpern ;  kein  eigentliches  Skan- 
dieren.  Beim  Blick  nach  rechts  in  der  Endstellnng  starker,  grobschlagiger,  nach 
links  feinschlagiger  Nystagmus;  linke  Pupille  etwas  weiter  als  die  reclite  und 
weniger  ausgiebig  auf  Lichteinfall  reagierend,  als  die  rechte ;  doppelseitige  typische 
Stauungspapille  bei  nur  geringer  Herabsetzuug  des  Sehvermogens  (Hofrat  Dr.  Oiler). 
Keine  Kopfschmerzen  z.  Z. ;  kein  Erbrechen ;  keine  Pulsverlangsamung  oder  Be- 
nommenheit.  Leichte  linksseitige  Mundf acialisparese,  Motorische  Kraft  der 
Arme  gut  bei  deutlicher  Ataxie,  besonders  rechts,  Hiiftgelenksbeuger  vielleicht 
schwiicher  als  normal.  Beim  Kniehackenversuch  ziemlich  starke  Ataxie,  ebenso 
bei  Zielbewegungen  mit  den  Zehen.  Gang  ataktisch;  dabei  „Wackeln"  mit  dem 
Kopf  und  dem  Rumpf.  Kraft  der  Beine  gut,  zeitweise  Hypertonic  Sensibilitat 
vollig  intakt,  audi  keine  subjektiven  Storungen,  ebenso  nicht  des  Allgemeinbefindens. 
Sehnenreflexe  an  den  Armen  sehr  lebhaft;  der  Patellarsehnenreflex  un- 
gemein  gesteigert,  Patellarklonus,  FuCklonus;  die  Reflexsteigerung  besonders 
links  ausgesprochen.  Neignng  zur  Obstipation,  keine  Erektionen  mehr;  leichte 
Bias  en  stoning;  muO  bei  Urindrang  langer  warten,  bis  Entleerung  erfolgt. 
Dermatographie ;  sehr  lebhafte  mechanische  Muskelerregbarkeit. 

Die  Eigenart  des  Beginns  und  der  Symptomenkomplex  (besonders 
typisckes  Zwangslacken ,  Nystagmus,  leickte  Sprackstorung ,  Ataxie 
der  oberen  und  unteren  Extremitaten,  Verkalten  der  Selmenreflexe, 
mafiige  Blasenstorung),  begriinden  in  diesem  Falle  unsere  Diagnose, 
zumal  sichere  Hirndruckersckeinungen  (keftige  Kopfsckmerzen ,  Be- 
nommenkeit,  Pulsverlangsamung)  giinzlick  feklen.  Kombiniert  sick  aber 
bei  der  multiplen  Sklerose  die  Stauungspapille  mit  sckweren  Hirnsym- 
ptomen  (cerebralem  Erbrecken,  keftigem  Kopfsckmerz,  Sckwindel  usw.), 
sokann,  wie  insbesondere  die  Falle  von  Bruns  und  Rosenfeld 
zeigen,  die  differentialdiagnostiscke  Abgrenzung  der  multiplen  Sklerose 
vom  Tumor  cerebri,  insbesondere  von  Kleinkirngesckwiilsten  reckt 
schwierig  sein.  Als  ckarakteristisck  fiir  das  Verkalten 
der  Stauungspapille  bei  der  multiplen  Sklerose  be- 
zeicknet  Rosenfeld  das  rase  lie  Zurucktreten  der  Ver- 
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anderungen  unci  den  U  berg  an  g  in  Heilung  oder  leichte 
A  t  r  o  p  li  i  e. 

Das  Vorkommen  einer  Stauungspapille  bei  der  Sclerose  en  plaques 
ist  zwar  auf  den  ersten  Blick  befremdend,  bei  Beriicksichtigung  ihrer 
pathologisch-anatomischen  Basis  aber  leiclit  verstandlich.  Dafl  sie 
nicht  als  Ausdruck  einer  allgemeinen  Hirndrucksteigerang  aufzufassen 
ist  wie  bei  der  Hirngescliwulst ,  deutete  im  Falle  Eosenfeld 
schon  ihr  klinisclies  Verhalten  an.  Die  im  Verein  mit  scliweren  cere- 
bralen  Erscheinungen  auftretende  Stauungspapille  bildete  sich  unter 
Ubergang  in  leichte  Sehnerven atropine  mit  nur  geringem  Ausfall  des 
Sehvermogens  bald  zuriick  und  es  traten,  als  die  schweren  Hirn- 
symptome  rezidivierten,  an  der  Papille  keine  neuen  Zeiclien  einer 
Neuritis  oder  einer  Stauung  ein.  Mit  Sicherheit  aber  bewies  die 
mikroskopische  Untersuchung  des  Sehnerven,  dafi  die  Ursache  der 
Stauungspapille  eine  lokale  war.  Dicht  hinter  der  Lamina 
cribrosa  befand  sich  beiderseits  ein  Herd,  in  welchem  die  Markscheiden 
vollstandig  fehlten,  reichliche  Achsenzylinder  jedoch  noch  vorhanden 
waren.  Das  Auftreten  einer  richtigen  Stauungspapille  kann  also 
nach  Eosenfeld  darauf  zuriickgefuhrt  werden,  dafi  Herde  sich 
dicht  hinter  der  Papille  etablieren,  wo  der  Opticus  noch  in  der 
Scheide  der  Dura  gelegen  ist.  Dieser  Befund  Rosenfelds  scheint 
mir  von  grofier  Bedeutung  zu  sein  nicht  nur  fur  die  Genese  der 
Stauungspapille,  sondern  auch  fur  das  Vorkommen  von  „Neuritis  optica" 
bei  multipler  Sklerose.  Das  Auftreten  von  Neuritis  optica  hat  man 
namlich  als  einen  Beweis  dafiir  angesehen,  dafi  es  sich  bei  der 
Sclerose  en  plaques  urn  entzundliche  Vorgange  handelt.  Nachdem 
aber  durch  die  Untersuchungen  Rosenfelds  die  mechanische  Ur- 
sache der  Stauungspapille  in  Form  eines  dicht  hinter  der  Papille  ge- 
legenen,  zu  Zirkulationsstorungen  fiihrenden  Herdes  nachgewiesen  ist, 
kann  man  meines  Ermessens  auch  die  „Neuritis  optica"  ganz  zwang- 
los  auf  rein  mechanische  Momente  zurtickfuhren,  zumal  auch  Uhthoff 
zugibt,  dafi  „das  Bild  der  Neuritis  optica  bei  der  multiplen  Sklerose 
nur  dann  sich  zeigt,  wenn  frische  und  erhebliche  sklerotische  Herde 
dicht  hinter  dem  Bulbus  im  Sehnerven  Platz  greifen".  Bei  dem 
Tumor  cerebri  nehmen  heutzutage  die  meisten  Neurologen  und  Ophthal- 
mologen  zwischen  „Neuritis  optica"  und  Stauungspapille  nur  graduelle 
Unterschiede,  und  als  gemeinsame  Basis  im  allgemeinen  die  Hirn- 
drucksteigerung  an.  Ich  zweifle  nicht,  daB  auch  bei  der 
Sclerosis  multiplex  zwischen  Stauungspapille  undNeu- 
ritis  optica  ganz  identischeBeziehungen  wie  beiHirn- 
geschwiilsten  bestehen;  die„Neuritis  optica"  steht  also 
nicht  mit  entziindli  chen  Vorgangen,  sondern  mitmecha- 
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nischen  M  omen  ten  in  Zusammenhang  und  zwar  mit  der 
Entwicklung  dicht  hinter  dem  Bnlbus  gelegener,  zu 
Stauungen  leichteren  Grades  full  render  skier otischer 
Plaques.  Die  Tatsache,  dafi  man  bei  der  disseminierten  Herd- 
skerose  eine  rasche  Entwicklung  und  ein  baldiges  Verschwinden  der 
,,Neuritis  optica"  beobachtet  hat,  spricht  keineswegs  gegen,  sondern 
eher  fiir  diese  Anschauung.  Wenn  entziindliche  Herde  im  Opticus 
zu  dem  rapiden  Entstehen  einer  ausgesprochenen  „ Neuritis  optica" 
fiihren,  sind  der  passagere  Charakter  dieser  Augenstorung  und  das 
Verschwinden  ohne  wesentliche  Residuen  weit  schwerer  verstandlich 
als  bei  der  Annahme  rein  physikalischer  Faktoren.  Man  kann  sich 
recht  gut  vorstellen,  daB  die  durch  Plaques,  welche  dicht  hinter  dem 
Bulbus  sich  etablieren,  bedingten  Zirkulationsstorungen  sich  rasch 
entwickeln,  in  ihrer  Intensitat  erheblich  schwanken  und  ahnlich  wie 
die  Odeme  des  Riickenmarks  bei  Kompression  desselben,  ohne  wesent- 
liche Funktionsstorung  und  ophthalmoskopisch  nachweisbare  Aus- 
fallserscheinungen  verschwinden  konnen.  Auch  die  zahlreichen  klini- 
schen  und  pathologisch- anatomischen  Analogien  der  Sehstorungen 
(s.  u.)  bei  der  multiplen  Sklerose  mit  denjenigen  bei  der  „retrobul- 
baren  Neuritis"  und  insbesondere  mit  jener  Form,  die  man  als  In- 
toxikationsamblyopie  bezeichnet,  stellen  kaum  ein  verwertbares  Be- 
weismaterial  fiir  die  entziindliche  oder  toxische  Basis  der  sklerotischen 
Plaques  dar.  Uhthoff  selbst  bemerkt,  daft  eine  vollige  Uberein- 
stimmung  des  klinischen  Bildes  sehr  selten  ist ;  unterscheidende  Merk- 
male  sind  vor  allem  das  fiir  die  Sclerose  en  plaques  charakteristische, 
auffallige  MiBverhaltnis  zwischen  Funktionsstorung  und  ophthalmo- 
skopischem  Befund  und  auBerdem  die  Tatsache,  dafi  einseitige  Gesichts- 
feldanomalie  bei  der  disseminierten  Herdsklerose  relativ  haufig,  bei 
der  Tabak-  und  Alkoholamblyopie  aber  fast  nie  beobachtet  wird. 
Trotz  einer  gewissen  Ahnlichkeit  der  Opticusveranderungen  in  ana- 
tomischer  Beziehung  mit  derjenigen  bei  retrobulbarer  Neuritis,  fand 
Uhthoff,  daB  „der  ProzeB  in  vielen  Beziehungen  besondere  und 
ganz  eigentiimliche  anatomische  Eigenschaften  habe,  welche  ihn  von 
anderen  degenerativen  Erkrankungen  des  Nervensy stems  abgrenzen". 
Wenn  auch  die  Sehnervenerkrankung  nach  Uhthoff  in  vereinzelten 
Abschnitten  das  Aussehen  und  die  anatomischen  Merkmale  einer 
richtigen  interstitiellen  Neuritis  tragen  konnen,  so  bestehen  nach 
ihm  dennoch  DiiFerenzen,  insofern  namlich  „die  im  Bereich  der  bei 
der  echten  neuritischen  Atropine  haufigen  hochgradigen  Verbreiterungen 
und  Wucherungen  groBerer  Sep  ten  im  allgemeinen  der  Herdsklerose 
fremd  sind  und  auch  der  Schwund  der  Nervensubstanz  bei  der  In- 
toxikationsamblyopie  vielfach  ein  anderer  ist"  (cf.  Arch.  f.  Psych.  XXI 
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p.  105).  Uhthoff  allerdings  ist  trotzdem  geneigt,  auf  Grund  seiner 
anatomischen  Untersuchungen  der  Sehnervenveranderungen  bei  der 
Sclerosis  multiplex  den  ProzeB  als  eine  interstitielle  Entziindung  mit 
ausgesprochener  Proliferation  der  Neuroglia  und  sekundarer  Atrophie 
der  Nervensubstanz  aufzufassen  (cf.  Elschnig,  Bielscho wsky, 
B  r  u  n  s  -  S  t  o  1 1  i  n  g).  Mit  Sicherheit  lafit  sich  jedenfalls  nach  ihm  be- 
weisen,  da£  die  haufig  herdformig  angeordneten  Opticusveranderungen 
von  der  einfachen  grauen  Atrophie  bei  Tabes  und  progressiver  Para- 
lyse, sowie  von  den  sekundaren  Atrophien  bei  Leitungsunterbrechungen 
ganzlich  verschieden  sind. 

Da  ich  auf  die  anatomische  Begrundung  der  Sehnervenerkran- 
kung  noch  spaterhin  zuriickkommen  mu8,  beschranke  ich  mich  hier 
auf  den  Hinweis,  daB  bei  der  disseminierten  Herdsklerose 
trotz  erheblicher  re trobulbar er  Erkrankung  des  Op- 
ticus der  Augenspiegelbefund  negativ  bleiben  kann, 
weil  in  der  fiir  die  Sclerosis  multiplex  typischen  Weise  im  allge- 
meinen  sehr  zahlreiche,  entmarkte  und  anscheinend  funktionstiichtige 
Achsenzylinder  in  den  erkrankten  Partien  persistieren  und  demgemafl 
sekundare  Degenerationen  relativ  selten  oder  nur  geringfligig  sind  — 
ein  Befund,  der  zur  Erklarung  des  eigentumlichen  klinischen  Ver- 
haltens  der  Sehstorungen  ungemein  wichtig  ist.  Findet  man  bei  der 
multiplen  Sklerose  ausgesprochene  Veranderungen  an  der  Papille,  so 
wird  zwar  bei  dem  Nachweis  einer  Stauungspapille  oder  einer  Neu- 
ritis optica"  der  RiickschluB  auf  eine  erhebliche,  sklerotische  Er- 
krankung dicht  hinter  dem  Bulbus  im  allgemeinen  erlaubt  sein;  bei 
den  atrophischen  Verfarbungen  der  Papillen  aber,  die  man  meist 
ebenfalls  mit  einer  unmittelbar  retrobulbar  gelegenen,  ausgesprochenen 
Opticusaftektion  in  Zusammenhang  bringt,  bestehen  nach  Uhthoff 
zwischen  dem  Grade  und  der  Ausdehnung  der  Papillenverfarbung 
einerseits  und  Intensitat,  Sitz  und  Ausdehnung  der  sklerotischen  Ver- 
anderungen im  Opticus  andererseits  kaum  direkte  Relationen.  Der 
Schlufi,  d  a  bei  negative m  Augenspiegelbefund 
der  Opticus  dicht  hinter  der  Lamina  cribrosa  intakt 
ist,  ist  sicherlich  fehlerhaft;  Uhthoff  hat  z.  B.  in  einem 
derartigen  Falle  Veranderungen  an  dieser  Stelle  nachgewiesen  und 
aufierdem  gezeigt,  da£  selbst  bei  schwerer  Erkrankung  des  Tractus 
und  des  Chiasma  der  ophthalmoskopische  Befund  bei  der  Sclerosis 
multiplex  normal  sein  kann. 

Uber  das  klinische  Yerhalten  der  Sehstorungen  berichten  ins- 
besondere  Charcot,  Parinaud,  Gnauck,  Oppenheim,  Uht- 
hoff und  Bruns-Stolting;  die  Erfahrungen  unserer  Kiinik 
stehen  mit  den  bisherigen  Befunden  durchaus  in  Einklang.    Die  Er- 
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krankung  der  optischen  Bahnen  fiihrt  haufig  und  gar  nicht  selten 
schon  in  friihen  Stadien  des  Leidens  zu  deutlichen  Funktionsstorungen. 
Die  sklerotischen  Herde  konnen  sich  dabei  entweder  im  Opticus 
etablieren  Oder  im  Chiasma,  das  eine  Pradilektionsstelle  darzustellen 
scheint  oder  im  Tractus  oder  in  der  Sehstrahlung  bis  zur  Occipitalrinde 
hin.  Der  Beginn  des  Leidens  mit  einer  Sehstorung  stellt  nach  einer  aus 
der  Oppenheimsclien  Klinik  hervorgegangenen  Arbeit  Francks 
sogar  geradezu  eine  typisclie  Verlaufsform  dar;  miter  59  Fallen 
fing  das  Leiden  in  15  Proz.  mit  einer  Sehstorung  an.  Wir  selbst 
verfiigen  liber  zwei,  spaterliin  mitzuteilende  Falle,  in  den  en  eine 
rasch  einsetzende  passagere,  zn  temporarer  Amaurose  fiihrende  lioch- 
gradige  Amblyopie  znerst  auf  dem  einen,  dann  dem  anderen  Ange 
die  Erkrankimg  an  multipler  Sklerose  einleitete.  Oppenheim  selbst 
betont,  daB  eine  Sehstorung  bzw.  eine  ophtlialmoskopisch  nachweis- 
bare  Papillenveranderung  dem  Ansbrncli  der  iibrigen  Symptome  so 
lange  vorauseilen  kann,  daB  sie  weder  von  dem  Patienten  noch  dem 
Arzte  in  Zusammenhang  mit  der  spateren  Erkrankimg  gebracht 
wurde.  In  einem  Fall  unserer  Beobaclitmig  war  eine  „ Neuritis  retro- 
bulbaris"  6  Jalire  lang  mit  Sicherheit  das  einzige  Symptom  der  Er- 
krankimg. Als  Initialsymptom  registrieren  Probst  die  Sehstorung  in 
11  Proz.,  Hoffmann  in  10—12  Proz.  und  Brims  unter  38  sicheren 
Fallen  sogar  in  32  Proz.  der  Gesamtzahl.  Brims  und  Stolting 
bemerken  deshalb  mit  Recht,  daB  man  bei  jugendlichen  Individuen 
in  Fallen  isolierter,  mehr  weniger  rasch  zuriickgehender  Erkrankung 
des  Sehnerven,  fur  die  man  eine  plausible  Ursache  nicht  findet,  die 
Moglichkeit  einer  sich  entwickelnden  multiplen  Sklerose  beriick- 
sichtigen  muB.  Wir  selbst  fanden  ausgesprochene  Amblyopien  in 
ca.  j/g  der  Falle  anamnestisch  vermerkt.  Im  Gegensatz  zu  einer 
auBerst  unwahrscheinlichen  Annahme  Oppenheims,  welcher  die 
Haufigkeit  initialer  Sehnervenerkrankungen  damit  in  Zusammenhang 
bringen  wollte,  daB  ein  hypothetisches  Gift  von  auBen  eindringe 
und  zuerst  den  Opticus  schadige,  fiihrten  Brim s -Stolting  diesen 
Befund  darauf  zuriick,  daB  die  ersten  Symptome  der  Sclerosis  multiplex 
wegen  ihrer  auBerordentlich  fliichtigen  und  gerinfiigigen  Natur  meist 
gar  nicht  hoch  angeschlagen  werden;  die  Augensymptome  dagegen 
stellen  eine  erfahrungsgemaB  hoch  bewertete  und  alarmierende  Er- 
scheinung  dar.  Diese  Autoren  sind  also  der  Meinung,  daB  die  Seh- 
nervensymptome  oft  gar  nicht  die  ersten,  sondern  die  dem  Patienten 
zuerst  und  besonders  auffallenden  sind. 

Die  Eigenart  der  Funktionsstorung  von  seiten  desNer- 
vus  opticus  liegt  hauptsachlich  in  dem  von  alien  Autoren 
ubereinstimmend  betonten,  fiir  die  multiple  Sklerose 
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charakteristischen  MiB  verhaltnisse  zwischen  den  ana- 
tomise hen  und  insbesondere  oplitlialmoskopisclien  Ver- 
anderungen  einerseits  und  dem  Verhalten  von  Seh- 
scharfe  und  Gesichtsfeld  andererseits.  Trotz  deutlicher 
Papillenveranderungen  kann  z.  B.  eine  Sehstorung  vollkommen  fehlen 
oder  nur  sehr  geringfiigig  und  umgekehrt  trotz  langdauernder  erheb- 
licher  Amblyopie  der  Augenspiegelbefund  gelegentlich  vollkommen 
negativ  sein.  Bei  pathologischem  Papillenbefund  sind  allerdings 
Funktionsstorungen  relativ  haufig,  olme  ihnen  aber  gewohulich 
graduell  vollkommen  zu  entsprechen  und  ohne  daB  im  allgemeinen 
Rtickschliisse  aus  dem  oplitlialmoskopisclien  Befund  auf  die  Lage  der 
erkrankten  Gesiclitsfeldpartie  erlaubt  sind  (Ulitlioff).  Das  klinische 
Bild  der  Amblyopie  ist  bei  multipler  Sklerose  so  vielfarbig,  daB  nach 
Ulitlioff  die  Einteilung  Parinauds  in  drei  verscliiedene  Formen 
praktisch  undurchfiihrbar  ist.  Die  Sehstorung  entwickelt  sich  bald 
plotzlich,  bald  allmahlich.  Bei  akutem  Beginn,  der  eine  Vorliebe  fin- 
die  ersten  Stadien  der  Erkrankung  zu  liaben  scheint,  ist  sie  auch 
nach  unserer  Erfahrung  liaufiger  einseitig  als  doppelseitig ;  die  Am- 
blyopie, welclie  sich  dabei  bis  zur  voriibergehenden,  fast  volligen  Er- 
blinduug  steigern  kann,  bessert  sich  mitunter  rasch  und  ganz  erheb- 
lich  und  verschwindet  gelegentlich  sogar  ohne  ophthalmoskopisch  nach- 
weisbare  Residuen  vollig.  Bei  allmahlicher  Ausbildung  ist  sie  bald 
einseitig,  bald  doppelseitig,  bald  bei  doppelseitigem  Vorkommen  ein- 
seitig frliher  und  intensiver.  Die  Amblyopie  zeichnet  sich  bei  der  Scle- 
rosis multiplex  durch  die  Neigung  zu  erheblichen  Schwankungen  aus, 
die  zuweilen  denen  des  Allgemeinbefindens  parallel  gehen.  Gelegent- 
lich verschlechtert  sich  wohl  infolge  einer  abnormen  Ermtidbarkeit  des 
Sehorgans  das  Sehvermogen  nach  korperlichen  Anstrengungen  (Uht- 
hoff).  Mcht  selten  zeigt  die  Funktionsstorung,  besonders  beim  Auf- 
treten  im  spateren  Verlauf  der  Erkrankung  audi  stetige  Progression, 
fuhrt  aber  nur  ausnahmsweise  zu  langer  dauernder,  volliger  Erblindung, 
uicht  selten  jedoch  zu  zeitweiliger  und  dabei  gewohnlich  einseitiger 
Aufliebung  des  Sehvermogens.  To  tale  Atropine  mit  doppel- 
seitigerAmaurose  istjedenfalls  auBerst  selten;  derartige 
Falle  stammen  von  Magnan  (unsichere  Diagnose!),  Gnauck-Uht- 
h  o  f  f ,  E  u  1  e  n  b  u  r  g.  Wenn  auch  transitorische  Formen  von  Erblindung, 
so  schienen  doch  ausgesprochen  paroxysmal  auftretende  sog.  „epilep- 
tische"  Amaurosen  (Hirschberg),  wie  sie  bei  Hirntumoren  mit 
Stauungspapille  haufig  sind,  nur  ausnahmsweise  zur  Beobachtung  zu 
gelangen. 

Charcot  gab  an,  daB  vor  Eintritt  der  Sehstorungen  zuweilen 
Blitz-  und  Funkensehen  in  ahnlicher  Weise,  wie  wir  das  gelegentlich 
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bei  Tabes  finden,  beobaclitet  werden.  Wir  selbst  fanden,  ahnlich  wie 
Uhthoff,  daJS  die  Patienten  ihre  Sehstorung  haufig  mit  „Triibsehen", 
„Nebelsehen"  usw.  bezeiclmen ;  zuweilen  wird  auch  iiber  einseitiges 
und  doppelseitiges  „Flimmern"  geklagt. 

Genauere  Angaben  iiber  das  Yerhalten  des  Gesichtsfeldes  bei 
der  multiplen  Sklerose  verdanken  wir  ebenfalls  Uhthoff,  der  zuerst 
an  einem  grofieren  Krankenmaterial  systematische  und  exakte  peri- 
metrische  Untersuchungen  angestellt  hat.  Periphere  Gesichtsfeld- 
beschrankungen  bei  guter  zentraler  Sehscharfe  sind  anscheinend  bei 
der  multiplen  Sklerose  seltener  als  zentraleSkotome  mit  freier 
Peripherie.  Diese  zentralen,  bald  einseitigen,  bald  doppelseitigen 
Skotome,  welche  gelegentlich  wieder  versclrwinden  konnen  (Lubber  s) 
sind  haufiger  relativ  (d.  h.  nur  mit  einer  Herabsetzung  der  Licht- 
wahrnehmung  verbunden)  als  absolut  (d.  h.  mit  fehlender  Lichtwahr- 
nehmung).  In  Fallen  mit  deutlichen  amblyopischen  Sehstorungen 
findet  man  fast  stets,  zuweilen  auch  bei  negativem  Spiegelbefnnd 
unter  der  Voraussetzuug  genauer  Untersuchung  Gesichtsfeldanomalien ; 
ein  MiBverhaltnis  zwischen  dem  Grad  der  Sehscharfe  und  der  Xnten- 
sitat  der  Gesichtsfeldstorung  ist  allerdings  nach  Uhthoff  recht 
haufig.  Wahrend  sich  gelegentlich  ein  zentrales  Skotom  mit  einer 
peripheren,  mehr  unregelmanigen  Beschrankung  verbinden  kann7  ist 
eine  regelmaBige  funktionelle  Gesichtsfeldeinschrankung  recht  selten 
(cf.  Buzzard,  Oppenheim,  Thorn  sen)  und  wohl  meist  auf  Kom- 
bination  der  Sclerosis  multiplex  mit  „Hysterie"  zuriickzufuhren.  Echte 
hemianopische  Gesichtsfeldstorungen  finden  sich,  trotzdem  das  Chiasma 
eine  Pradilektionsstelle  fiir  die  Entwicklung  der  Plaques  darzustellen 
sch eine,  nur  ausnahmsweise.1)  Das  Ausbleiben  sekundarer  Degenerationen 
und  das  Erhaltensein  der  Achsenzylinder  in  den  Herden  erklaren  auch 
diese  Erscheinung.  Eine  Riickbildung  der  Gesichtsfeldanomalien  und 
ein  Wechsel  im  Typus  bei  demselben  Patienten  sind  nach  Uhthoff 
moglich.  Uhthoff  machte  auch  noch  auf  andere  seltene  Anomalien 
im  Verhalten  des  Gesichtsfeldes  bei  der  Sclerosis  multiplex  aufmerksam; 
einmal  beobachtete  er  „ein  Kingskotom  d.  h.  eine  ringformige  Undeut- 
lichkeitszone  urn  den  Fixierpunkt  herum"  und  ausnahmsweise  auch 
eine  derartige  Beschrankung,  dais  „nur  exzentrisch  gelegene,  kleine 
Territorien  erhalten  bleiben".  Was  die  F  a  r  b  e  n  s  i  n  n  s  1 6  r  u  n  g  e  n 
betrift't,  so  sollen  am  haufigsten  im  Gegensatz  zur  Hj^sterie,  bei  der 
Rot  gewohnlich  persistiert,  Hot  und  Grim  schwinden,  wahrend  Blau 
und  Gelb  oft  erhalten  bleiben.   Die  leichtesten  Grade  der  Farben- 


J)  Der  einschlagige  Fall  von  Hermitte  und  Salva  ist  diagnostisch  liochst 
unsicher. 
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sinnstorung,  welche  haufig  iibersehen  werden,  bestehen  nach  Uhthoff 
darin,  daB  im  Bereich  des  Skotoms  die  Farben  zwar  noch  erkannt, 
aber  schlecliter  gesehen  werden. 


II.  Cerebrale  Allgemeinsymptome. 

1.  Psychische  Storungen. 

Mit  dem  vielfach  bestatigten  Befunde,  daB  sich  in  der  GroBhirn- 
rinde  die  Plaques  der  multiplen  Sklerose  nur  selten  in  grofier  Zahl, 
weiter  Aussaat  und  erheblicher  GroJBenentwicklung  linden  und  zudem 
in  der  fur  diese  Erkrankung  typischen  Weise  die  Integritat  des 
nervosen  Gewebes  wesentlich  weniger  als  andere  Herderkrankungen 
bedrohen,  bringt  man  wohl  rait  Reclit  die  Tatsache  in  Zusammenhang, 
daB  nach  dem  iibereinstimmenden  Urteil  aller  Autoren  in  der  grofien 
Melirzahl  der  Falle  erhebliche  psychische  Storungen,  namentlich  in 
Form  hoher  Grade  des  Schwachsinns  fehlen  (cf.  Literatur:  Frerichs, 
Valentine  r,  Zenker,  Schiile,  Hirsch,  Charcot,  Wernicke, 
0  p  p  e  n  h  e  i  m ,  D  a  n  n  e  n  b  e  r  g  e  r ).  Audi  die  Resultete  unserer  Eigen- 
beobachtungen  stehen  damit  durchaus  im  Einklang.  Wir  haben  nur  bei 
einem  Kranken  eine  erhebliche  Verblodung  im  Gefolge  der  Sclerose 
en  plaques  gesehen,  sowie  nur  in  zwei  weiteren  Fallen  auf  der  Basis 
einer  maBig  starken  Demenz  gelegentlich  Wutausbriiche  und  heftige 
Erregungszustande  mit  starkerer  psychomotorischer  Unruhe  beobachtet, 
die  bei  einem  Patienten  einen  wiederholten  Aufenthalt  in  einer 
Irrenanstalt  mit  freien  Zwischenpausen  notwendig  machten.  In  einem 
vierten  Falle  endlich  entwickelten  sich  bei  einer  intellektuell  debilen 
Patientin  mit  freiem  Sensorium  vage  Beeintrachtigungsideen.  Das 
gelegentliche  Vorkommen  „paranoider"  Ideen  wurde  schon  friiher  von 
Dannenberger,  Valentin er,  Charcot  und  Bruns-Stolting 
beobachtet,  Sie  sind  aber  ebenso  wie  Halluzinationen  (cf.  Charcot) 
selten.  Uber  die  von  Oppenheim  bei  Sclerosis  multiplex  beschriebenen 
Zustande  von  „passagerer  Demenz  und  Verwirrtheit",  welche  wahrend 
Stunden,  Tagen,  Wochen  und  Monaten  anhalten,  sich  vollkommen  zu- 
riickbilden  und  gelegentlich  rezidivieren  konnen,  besitzen  wir  keine 
Erfahrung.  Auf  die  Literaturberichte  uber  Falle  mit  schwerer 
Demenz,  deren  psychisches  Bild  einer  diffusen  organischen  Hirn- 
erkrankung  entspricht,  komme  ich  bei  der  ditferentialdiagnostischen 
Abgrenzung  der  multiplen  Sklerose  von  progressiver  Paralyse,  der 
Pseudosklerose  und  der  diffusen  Sklerose  zuriick.  Ich  muB  jedoch 
hier  noch  beifugen,  daB  ein  RiickschluB  von  dem  psychiatrischen  Be- 
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fund  (auch  in  Fallen  mit  ausgepragten  geistigen  Storungen)  auf  eine 
besonders  groBe  Zahl,  eine  erhebliche  GroBenentwicklung  und  weite  Aus- 
saat  der  Herde  in  der  GroBhirnrinde  im  allgemeinen  nicht  erlaubt  ist. 
Abgeselien  davon,  daB  als  anatomische  Grundlage  der  schweren  psychi- 
schen  Storungen  nacli  Wernicke  auch  eine  sekundare  Atropine  des 
Cerebrums  und  bei  Individuen  mit  friilizeitigem  Beginn  des  Leidens 
Storungen  der  Hirnentwicklung  in  Betracht  kommen,  liegt  auch  die 
Moglichkeit  der  allerdings  recht  seltenen  Kombination  der  multiplen 
Sklerose  mit  verschiedenen  funktionellen  und  organischen  Psychosen 
vor.  Jedenfalls  steht  fest,  daB  in  manchen  einschlagigen  Fallen  das 
Ergebnis  einer  genauen  histologischen  Untersuchung  des  Cortex  im 
wesentlichen  negativ  war. 

Wenn  auch  in  der  Mehrzal  unserer  Eigenbeobachtungen  das 
psychische  Verhalten  der  Kranken  keine  wesentlichen  auBerhalb  des 
normalen  Breitegrades  liegende  Anomalien  darbot,  so  konstatierten 
wir  doch  in  etwa  25  Proz.  unserer  Falle  bei  stets  freiem 
Sensor  ium  und  erlialtener,  form  ale  r  Denkfahigkeit 
leichtere  Grade  einer  einfachen  Abstumpfung  a  Her 
psychischen  Qualitaten,  oiine  Erregungszustande, 
Wahnideen  und  Sinnest  auschungen.  Namentlich  in  fort- 
geschrittenen  Fallen  fanden  wir  bei  den  vergeBlichen ,  schwer 
besinnlichen  Kranken  neben  erschwerter  Auffassung  einen  deutlichen 
Mangel  an  geistiger  Eegsamkeit,  eine  Einsichtslosigkeit  fur  ihren 
Zustand,  ein  gleichgultig-indifferentes,  manchmal  eigentiimlich  kindlich 
beschranktes  Wesen  und  eine  mit  der  traurigen  Situation  kontrastie- 
rende  krankhaft  heitere  Stimmung  mit  auffalliger  Zufriedenheit  und 
Hoffnungsfreudigkeit.  Eine  langer  dauernde  maBige  Depression  war 
wesentlich  seltener  als  die  Euphorie,  die  meist  nur  fliichtig  durch 
Zwangsweinen  verdeckt  wurde.  Die  allmahliche  Ablosung  einer  De- 
pression durch  eine  euphorische  Stimmungslage  in  derselben  Weise, 
wie  wir  dies  bei  der  progressiven  Paralyse  haufig  sehen,  haben  wir 
selbst  nicht  beobachtet.  Sie  ist  aber  in  der  Literatur  gelegentlich 
beschrieben.  Vielleicht  ist  noch  das  zeitweilige  Vorkommen  einer,  im 
Verlaufe  der  Erkrankung  sich  ausbildenden  krankhaft  gesteigerten 
Eeizbarkeit  und  einer  starken  Angstlichkeit  und  Schreckhaftigkeit 
erwahnenswert. 

Man  sieht,  daB  die  psychischen  Storungen  im  Gefolge  der  Sclerosis 
multiplex  im  allgemeinen  w  e  n  i g  charakteristiscke 
Ziige  darbieten  und  fast  stets  dem  klinischen  Bild  eines  ein- 
fachen, mit  der  Weiterent  wick  lung  des  Leidens  ganz 
a  1 1  m  a  h  1  i  c  h  f  o  r  t  s  c  h  r  e  i  t  e  n  d  e  n  S  c  h  w  a  c  h  s  i  n  n  s  meist 
leichteren  Grades  entsprechen.    Durch  die  Kombination  dieser 
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maBigen  Abschwachung  der  psychischen  Funktionen  mit  den  unten 
zu  besprechenden  „Zwangsaffekten",  die  bei  der  multiplen  Sklerose  in 
letzter  Linie  sicker  nicht  psychotischer  Natur  sind,  erhalt  das  Bild 
jedoch  manchmal  ein  bis  zn  einem  gewissen  Grade  typisches  Geprage 
(s.  u.).  „Affektive"  Seelenstorungen  als  Komplikation  der  multiplen 
Sklerose  sind  in  Form  ausgepragter  Melancholie  (sogar  mit  Tentamen 
snicidii  cf.  Schiile)  und  manischen  Bildern  (Huguennin,  Sell  tile 
T  j  a  d  e  n ,  Cramer,  S  i  e  m  e  n  s ,  L  e  w  i  s)  wiederholt  besclirieben.  Die 
Diagnose  ist  allerdings  in  fast  alien  diesen  Fallen  weder  klinisch  noch 
pathologisch-anatomisch  sichergestellt.  Das  trifft  namentlich  zn  auf 
die  Beobachtimgen  von  Lewis:  „Fall,  der  klinisch  unter  dem  Bilde 
einer  akuten  Manie  verlief"  und  Siemens  „Organische  Nervenkrank- 
heit  mit  akuter  Manie". 

2.  Zwangslachen  und  Zwangsweinen. 

Im  AnschluB  an  die  psychischen  Storungen  will  ich  eine  wichtige 
nnd  interessante  Erscheinnng  beschreiben,  die  in  letzter  Linie 
kein  psychopathologisches,  sondern  ein  neurologisches  Symptom 
(cf.  0  p  p  e  n  h  e  i  m)  darstellt,  ich  meine  das  Auftreten  von  Zwangslachen 
und  Zwangsweinen.  Schon  Cruveilhier  spricht  in  den  klinischen 
Notizen,  die  er  der  ersten  anatomischen  Beschreibung  der  multiplen  Skle- 
rose beigefugt  hat,  von  einer  „Psychopathie"  in  Form  eines  schnellen  und 
unbegriindeten  Wechsels  der  Gemiitslage,  eines  raschen  Uberganges 
von  Lachen  in  Weinen  und  umgekehrt.  Es  ist  aber  ein  Verdienst 
Bourn evilles,  die  diagnostische  Bedeutung  dieser  eigentumlichen 
Stoning  zuerst  richtig  gewiirdigt  und  zu  allgemeiner  Kenntnis  ge- 
bracht  zu  haben.  Das  Symptom  besteht  in  ausgepragten  Fallen  be- 
kanntlich  darin,  dafl  die  Affektbewegungen  des  Lachens  und  des 
Weinens  sehr  haufig  und  ohne  erkennbare  bzw.  hinreichende  psycho- 
logische  Motivierung  in  kauni  zu  unterdriickender  Weise  „zwangs- 
maBig",  explosiv  auftreten.  Die  Kasuistik  hat  spaterhin  gelehrt,  dafi 
die  „Zwangsaffekte"  zwar  bei  recht  verschiedenen  Erkrankungen  des 
Zentralnervensystems  z.  B.  bei  der  cerebralen  Hemiplegie,  der  Bulbar- 
paralyse,  der  progressiven  Paralyse,  ja  sogar  der  primaren  Pyramiden- 
bahndegeneration  (S  t  r  ii  m  p  e  1 1 ,  B  r  i  s  s  a  u  d)  auftreten,  bei  der  Sclerosis 
multiplex  aber  immerhin  mit  einer  auffalligen  Haufigkeit  vorkommen. 
Wir  verdanken  namentlich  Oppenheim  genauere  Angaben  iiber 
Haufigkeit  und  Eigenart  dieses  Symptoms,  das  manche  friiheren 
Autoren  eigentiimlicherweise  stets  auf  eine  intellektuelle  und  gemiit- 
liche  Verblodung  zuriickgefuhrt  haben.  Die  pathologische  Physiologie 
der  Zwangsaffekte  ist  uns  allerdings  noch  nicht  genauer  bekannt. 
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Man  hat  namentlich  ihr  Auftreten  bald  durch  eine  Aufhebuiig  der 
Willkiirbewegungen  in  der  Gesichtsmuskulatur  (cf.  Brissaud)  und 
dadurch  bedingte  mangelhafte  Beherrschung  der  einmal  ausgelosten 
mimischen  Ausdrucksbewegungen  zu  erklaren  versucht,  bald  in  Paralelle 
mit  der  Steigerung  der  Sehnenreflexe  (cf.  Dan nenb erger)  oder 
einer  ataktischen  Bewegungstorung  gesetzt  und  demgemafi  an  eine 
,,mimische  Ataxie"  gedacht.  Eine  einigermafien  befriedigende  Erklarung 
von  allgemeiner  Giiltigkeit  fehlt  jedocli  bis  jetzt  und  ist  audi  z.  Z. 
niclit  zu  geben.  weil  wir  die  physiologischen  Grundlagen  dieser  Vorgange 
mit  hinreicbender  Sicherheit  niclit  kennen.  Die  grofie  Mehrzahl  der 
Autoren  denkt  an  eine  abnorme  Funktion  der  Sehhligel,  sei  es  durdi 
eine  direkte  Lasion  derselben,  sei  es  durdi  eine  Scbadigung  ihrer 
zu-  und  ableitenden  Bahnen.  namentlich  ihres  Stabkranzes  und  audi 
derthalamospinalen,  das  Gebietder  Formatio  reticularis  in  der  Briicken- 
haube  durchziehenden  Fasern.  Bei  den  zahlreichen  und  divergierenden 
Faserverbindungen  des  Thalamus  opticus  mit  anderen  Hirnteilen.  be- 
sonders  mit  der  Rinde  kann  man  auf  diese  Weise  allerdings  die 
Entstehung  von  Zwangsaffekten  bei  Herden  recht  verschiedenen  Sitzes 
erklaren,  und  nach  Belieben  einen  „Wegfall  von  Hemmungen"  oder 
eine  „  abnorme  Reizung"  als  Ursache  anschuldigen.  Bei  der  gemeinhin 
groBen  Zahl  und  der  Dissemination  der  Plaques  im  Cerebrum  wird 
somit  auch  die  besondere  Haufigkeit  der  klinischen  Erscheinungen  bei 
der  Sclerosis  multiplex  verstandlich. 

Das  Zwangsl achen,  das  sich  nach  unserer  Erfahrung  recht 
haufig  und  manchmal  schon  frlihzeitig  findet,  ist  in  liber  40  Proz. 
unserer  Fa  lie  verzeichnet.  Die  diagnostische  Bedeutung  dieses 
Symptoms  liegt  —  abgesehen  von  seiner  Haufigkeit  —  namentlich  clarin. 
daB  es  zu  der  oft  schwierigen  Abgrenzung  der  multiplen  Sklerose  von 
rein  spinalen  Erkrankungen  beitragen  kann.  Es  handelt  sich  aller- 
dings nurinder  Minderzahl,  etwa  12  Proz.,  am  s  eh  we  r  ere 
Grade  von  typischem,  unwillkuiiichem,  nicht  zu  unterdruckenden  Lach- 
paroxj^smen,  sondern  in  derselben  Weise  wie  bei  den  meisten 
anderen  Symptomen  der  Sclerosis  multiplex  m e h r  u m 
eine  unvollkommen  ausgepragte,  oft  nur  angedeutete 
E r s ch e i n u n g,  die  beigrofierer  Erfahrung  abertrotzdeni 
mit  hinreicbender  Sicherheit  von  physiologischen  Zu- 
s  tan  den  abgegrenzt  werden  kann. 

Die  typischen,  a  b  e  r  selteneren  Ausbriiche  von 
krankhaftem  L achen  zeigen  am  deutlicbsten,  daB  es  sich  bei 
den  Zwangsaifekten  im  Gefolge  der  Sclerosis  multiplex  gewohnlich 
nicht  urn  eine  „psychische  Stoning--  handelt.  Diese  Paroxysmen 
stellen  sich  namlich  bei  intellektuell  und  gemiitlich  keineswegs  ge- 
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schadigten  Patienten  mit  freiem  Sensorium  haufig  ohne  nachweisbares 
psychisches  Korrelat  mitten  aus  einer  indifferent  en  Stimmungslage 
heratis  ein  und  zwar  audi  auf  auBere,  in  der  Norm  oft  keineswegs 
em  Lustgefiihl  erregenden  Eeize.  Manchen  Kranken  ist  dieses 
Zwangslachen  ungemein  peinlich,  weil  sie  den  Kontrast  zwischen  dem 
Lachen  nnd  ihrem  traurigen  Zustand  empfinden  und  bei  der  Unter- 
haltung  mit  der  Umgebung  dieselbe  zu  verletzen  glauben.  Ein  ge- 
bildeter  Kranker  unserer  Beobachtung  z.  B.  zeigte,  urn  diesen  Zwangs- 
affekten  zu  entgehen,  bei  einer  Visite  stets  eine  moglichst  ernsthafte 
Miene  und  entscliuldigte  sich,  wenn  trotzdem  das  durch  diesen  oder 
jenen  ganz  geringfiigigen  auBeren  x^nlafi  ausgeloste  Zwangslachen 
nicht  durch  xlblenkung  verhiitet  und  unterdriickt  werden  konnte,  stets 
beim  behandelnden  Arzte.  In  den  wesentlich  haufigeren 
leichteren  Graden  fallen  meist  nur  eine  abnorm  groBe  Anspruchs- 
fahigkeit  fur  Lustgeftihle  auf,  welche  nicht  oder  nur  ungentigend 
durch  gleichzeitige  psychische  Anomalien  zu  erklaren  ist,  dann  ein 
eigentiimliches  MiBverhaltnis  zwischen  tatsachlich  vorhandener  Stimmung 
und  der  mimischen  Ausdrucksbewegung  trotz  psychischer  Integritat 
und  aufierdem  das  im  Vergleich  zur  Norm  allzn  intensive  und  zeitlich 
allzulange  Anhalten  die  Affektbewegung.  Wiewohl  tins  diese  Er- 
scheinungen  in  der  Psychiatrie  namentlich  bei  Verblodungsprozessen 
ganz  gelaufig  sind,  ist  sie  in  vielen  Fallen  von  multipler  Sklerose,  in 
denen  trotz  weiter  Fassung  des  Begiffes  und  genauer  Untersuchung 
psychische  Anomalien  vollkommen  fehlten,  sicher  nicht  psychopathologi- 
scher,  sondern  neurologischer  Natur.  Man  hat  also  in  vielen  Fallen 
durchaus  nicht  den  Eindruck,  dafi  die  Hemmungslosigkeit  der  Affekt- 
bewegungen  auf  einer  gewissen  psychischen  Schwache  und  an  sich  auf 
einer  Veranderung  der  normalen  psychischen  Fahigkeit  der  Be- 
lierrschung  derselben  beruht.  Es  werden  beim  Versuche  einer  Unter- 
driickung  dieser  Affektbewegung  nur  an  die  normale  Psyche  ungleich 
groBere  Anforderungen  gestellt.  In  anderen  Fallen  allerdings  ver- 
wischen  sich  die  Grenzen  zwischen  einer  psychopathologischen  und 
neurologischen  Stoning.  Neben  einer  allgemeinen  Abstumpfung  der 
psychischen  Qualitaten  beachten  wir  dann  auch  in  der  Zwischenzeit 
eine  gewisse,  schon  oben  beschriebene  Euphorie.  Auf  die  im  wesent- 
lichen  neurologische  Genese  der  Zwangsaffekte  pflegt  meist  aber  auch 
dann  noch  die  im  Verhaltnis  zu  der  leichten  psychischen  Schwache 
allzugrofie  Intensitat  der  „Zwangsaffekte"  hinzuweisen. 

Typisches  Zwangsweinen  scheint  im  Gegensatz  zu  den  An  gab  en 
Eedlichs  seltener  zu  sein  als  Zwangslachen.  In  typischer  Auspragung 
kommt  es  meist  nur  in  Kombination  mit  dem  letzteren  vor  und  nament- 
lich dann,  wenn  diese  Kombination  sich  bei  psychisch  geschwachten 
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Individuen  findet,  resultiert  daraus  eine  cliarakteristische  Labilitat 
der  Stimmung,  insofern  z.  B.  der  Kranke  bei  der  Untersuchung  auf 
die  Frage  nach  seinem  Befinden  unter  vielen  Tranen  weint,  und  auf 
einen  begiitigenden ,  lialb  scherzhaften  Zuspruch  in  raschem  Wechsel 
oder  gar  in  Formen  einer  „Stimmungsmischung"  zu  lautem,  briisken 
Lachen  iibergeht.  In  spateren  Stadien  treten  bei  diesen  zwangs- 
mafiigen  motorischen  Ausdrucksbewegungen  gelegentlich  eigentiimliche 
„jauchzende  Inspirationen"  und  „grunzende  Laute  auf",  auf  die  wir 
noch  an  anderer  S telle  zuruckkommen. 

3.  Apoplektiforme  und  epileptiforme  Anfalle. 

Die  namentlich  von  alteren  Autoren  vertretene  Anschauung,  daB 
bei  der  Sclerose  en  plaques  schwere  apoplektiformeAnfalle  als 
wiclitiges  Symptom  dieser  Erkrankung  von  erheblicher  diagnostischer 
Bedeutung  sind,  bedarf  durchaus  einer  Modification.  Dem  Symptomen- 
komplex  einer  „typischen"  Apoplexie,  wie  bei  Blutungs-  und  Er- 
weichungsherden  vergleiclibare  Insulte  linden  sich  zweifellos  nur 
ausnahmsweise  und  sicherlich  wesentlich  seltener  als  bei  einer 
ganzen  Eeihe  anderer  cerebraler  und  cerebro-spinaler  Erkrankungen, 
z.  B.  bei  der  Lues  cerebri,  beim  Hirntumor  und  der  progressiven 
Paralyse.  Die  Tatsache,  dafi  wir  trotz  unseres  groBen  Materials  iiber 
keinen  einzigen  einschlagigen  Fall  verfiigen,  illustriert  wohl  die 
Riclitigkeit  unserer  Auffassung.  Audi  nach  Frankl-Hochwart 
finden  sich  derartige  Anfalle  nur  in  1  Proz.  seiner  Falle.  Der  Wert 
soldier  Insulte  mit  schweren  cerebralen  Erscheinungen  namentlich 
mit  Coma,  schwereren  Lahmungszustanden ,  eigenartigen  und  hohen 
Fiebersteigerungen  fur  die  Diagnose  einer  multiplen  Sklerose  halt 
sich  daher  zumindest  in  recht  bescheidenen  Grenzen.  Man  kann  also 
fast  sagen,  dafi  die  Kenntnis  ihres  ausnahmsweisen  Vorkommens, 
nicht  dazu  dienen  darf,  die  Annahme  einer  Sclerosis  multiplex  zu 
stiitzen,  sondern  nur  uns  veranlassen  muB,  eine  durch  den  sonstigen 
Symptomenkomplex  hinreichend  begriindete  Diagnose  einer  Sclerosis 
multiplex,  bei  dem  Auf  treten  derartiger  Anfalle  nicht  ohne  weiteres 
fallen  zu  lassen.  Die  Eigenart  dieser  schweren  apoplektiformen  In- 
sulte hat  anscheinend  keine  fiir  die  multiple  Sklerose  irgendwie 
cliarakteristische  Ziige.  Die  Literatur  verzeichnet  die  Angabe,  daB 
nach  leichten  Vorlaufererscheinungen  (Kopfschmerzen,  Schwindel)  ein 
mehr  minder  akut  einsetzender  Insult,  mit  BewuBtlosigkeit  und  rascher 
Fiebersteigerung  (40—44°)  sich  entwickelt,  der  nach  Stunden  und 
wenigen  Tagen  unter  Aufhellung  des  Sensoriums  ohne  Eesiduen  sich 
zuruckbilden  oder  eine  halbseitige  sich  ganz  oder  teilweise  wieder 
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bessernde  Lahmung  hinterlassen  kann.  Da  in  den  einschlagigen  Fallen 
zu  ihrer  Erklarung  ausreichende  grobere  Lasionen  des  Cerebrums 
vermiBt  wurden,  hat  man  diese  Insulte  als  „funktionelle  Lahmungs- 
zustande"  bezeichnet. 

Im  Gegensatz  zu  der  groBen  Seltenheit  dieser  apoplektiformen 
Anfalle  mit  scliweren  cerebralen  Symptomen  stehen  auf  Grund 
unseres  Materials  Haufigkeit  und  Wert  leicliterer  In- 
sulte, die  unter  gelegentlichen  fltichtigen  BewuBtseinstriibungen 
oder  Ohnmachts-  und  Schwindelanfallen  zu  plotzlich  auftretenden 
halbseitigen  oder  audi  auf  einzelne  Extremitaten  bzw.  die  distalen 
Enden  beschrankten  motorischen  Schwachezustanden  oder  zu  einer 
Vertaubung  der  Empfindung  daselbst  fiihren,  Diese  Insulte,  die 
leichten  paralytischen  Anfallen  oder  den  Vorboten  schwerer  Insulte  bei 
Arteriosclerosis  cerebri  vergleichbar  sind,  spielen  bei  der  Sclerose  en 
plaques  deslialb  eine  erhebliche  Rolle,  weil  sie  zuweilen  die  Erkran- 
kung  an  Sclerosis  multiplex  einleiten  und  zu  den  gewohnlichsten  Be- 
gleiterscheinungen  der  in  Schuben  verlaufenden  Falle  gehoren.  Die 
durch  sie  bedingten  Ausfallserscheinungen  konnen  ebenso  rasch  wie 
sie  sich  entwickeln,  wiederum  verschwinden  und  stellen  namentlich 
bei  mehrmaliger  Wiederliolung  in  manchen  Fallen  charakteristische 
Prodromalien  eines  spaterhin  einsetzenden  ohne  freiere  Zwischenpausen 
stetig  progressiven  Zustand  dar.  In  vielen  Fallen  erfolgt  nach  den 
initialen  leichten  apoplektischen  Insulten  keine  vollstandige  Eestitutio 
ad  integrum,  sondern  es  bleibt  bald  eine  gewisse  motorische  Schwache 
in  starkerer  oder  geringerer  Ausdehnung,  bald  ein  durch  „allgemeine 
Symptome"  beherrschtes  Bild  zuriick  (zeitweise  Kopfschmerzen, 
Schwindel,  leichte  Ermiidbarkeit  der  Muskulatur  usw.).  Die  Haufig- 
keit  soldier  Anfalle,  die  meist  nur  durch  genaues  Befragen  bei  Auf- 
nahme  der  Anamnese  zu  eruieren  sind,  ist  mit  einiger  Exaktheit  in- 
folge  der  Schwierigkeit  ihrer  Abgrenzung  von  anderweitigen  ohne 
cerebrale  Allgemeinsymptome  plotzlich  sich  entwickelnden  Motilitats- 
storungen  nur  mit  grofien  Fehlerquellen  festzustellen.  Unter  Btick- 
wirkung  auf  auBere  Schadlichkeiten  z.  B.  einer  erheblichen  korper- 
lichen  Kraftanstrengung  treten  namlich  im  Beginn  der  Sclerosis 
multiplex  gar  nicht  selten  eigenartige  Zustande  von  plotzlichem 
Versagen  der  motorischen  Kraft  ohne  gleichzeitige  cerebrale 
auf  einen  apoplektischen  Anfall  hinweisende  Begleiterscheinungen  auf. 
Wir  haben  z.  B.  wiederholt  solche  Falle  beobachtet,  in  denen  unter 
den  initialen  Symptomen  nach  einem  langeren  Marsch  oder  beim 
Tanzen  plotzlich  eine  derartige  hochgradige  Schwache  der  unteren 
Extremitaten  sich  bemerkbar  machte,  dafi  die  Patienten  nach  Hause 
transportiert  werden  muBten.    Ich  glaube  aber  auf  Grund  unseres 
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Materials  dieHaufigkeitleichterapoplektifornierlnsulte, 
zu  denen  ich  nur  die  mit  Ohnmacht,  Schwindel  und  fiiichtigen  leichten 
BewuBtseinstriibungen  verlaufenden  Paroxysmen  recline,  auf  etwa 
20  —  2  5  Proz.  der  Gesamtzalil  veranschlagen  zu  konnen. 

Noch  seltener  als  sell  were  apoplektiforme  Insulte  sind  die  „klassi- 
schen"  epileptischen  An  fallen  gleichenden  Entladungen  bei 
der  Sclerosis  multiplex.  Wir  selbst  haben  sie  niemals  beobaclitet  und 
sie  audi  in  der  Literatur  nur  ausnahmsweise  verzeichnet  gefunden 
(cf.  Moore,  Dermitzel,  Bart  sell,  Borst,  Br  uns -St  51  ting). 
In  Grenzfallen  spreclien  also  hauiigere,  vollentwickelte  epileptische 
Paroxysmen  mit  grofier  Wahrsclieinlichkeit  gegen  multiple  Sklerose. 
Da  die  letzteren  auf  der  Basis  der  epileptischen  Hirnveranderungen 
im  Gefolge  vieler  Herderkrankungen  z.  B.  des  Tumor  cerebri  reclit 
haufig  vorkommen,  ist  das  ungemein  seltene  Auftreten  derartiger 
Entladungen  bei  der  Sclerose  en  plaques  eine  bemerkenswerte  Tat- 
saclie.  Wemi  wir  auf  Grund  der  Gesetze  von  der  „Summation  und 
Irradiation  von  Reizwirkungen"  die  successive  Ausbreitung  des  durch 
einen  Herd  bedingten  lokalen  Reizzustandes  fiir  die  Entstehung  echter 
organ ischer  Epilepsie  verantwortlicli  maclien  wollen,  so  ist  es  recht 
auffallend,  dafi  die  zahlreichen,  die  anatomisclie  Integritat  der  Gan- 
glienzellen  und  Achsenzylinder  nur  wenig  bedrolienden  Plaques  im 
Cerebrum  ungemein  selten  zu  einer  epileptischen  Hirnveranderung 
fiihren.  Partielle  kortikale  und  infrakortikale  Krampfe,  die  nach 
Binswanger  bei  Herderkrankungen  trotz  des  gelegentlichen  Uber- 
ganges  streng  von  den  voll  entwickelten  Spasmen  zu  trennen  sind, 
kommen  allerdings  relativ  haufiger  als  voll  entwickelte  Insulte  bei 
ihr  vor.  Sie  sind  aber  trotzdem  wesentlich  seltener  als  die  leichten 
apoplektischen  Insulte  und  kaum  in  3 — 4  Proz.  der  Falle  zu  linden. 
Ein  Fall,  in  dem  epilepti forme  kortikale  Konvulsion en  von 
Jack sonschem  Typus,  die  sich  auch  bei  der  Sclerose  en  plaques 
nach  der  topographischen  Anordnung  der  motorischen  Zentren  weiter 
ausbreiten  konnen,  das  initiale  Bild  der  Erkrankung  beherrschten  und 
zur  Vermutung  einer  Aifektion  der  motorischen  Region  und  damit  einem 
operativen  Eingriff  fiihrten,  wurde  von  Gussenbauer  beschrieben. 
Ein  derartiger  Krankheitsbeginn  ist  aber  ungemein  selten.  Auch 
im  Verlaufe  des  Leidens  haben  wir  selbst  nur  2mal  epileptiforme 
Konvulsionen  von  Jackson  schen  Typus  gesehen.  Wesentlich  haufiger 
sind  allerdings  die  hinsichtlich  der  Pathogenese  ganzlich  verschiedenen 
spontan  einsetzenden  spinalen  Reizerscheinungen,  die  sich  bei  spasti- 
schen  Paresen,  namentlich  in  den  Unterextremitaten  finden. 
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4.  Kopfschmerzen,  Schwindel,  Erbrechen. 

Der  Kopfschmerz,  den  ich  in  iiber  einem  Drittel  meiner 
Falle  verzeichnet  finde,  ist  bei  der  disseminierten  Herdsklerose 
gelegentlich  schon  in  friihen  Stadien  der  Erkrankung  nachweis- 
bar.  Er  ist  nur  ausnahmsweise  heftig,  kontinuierlicli  und  scharfer 
lokalisiert  als  voriib ergehend,  relativ  geringfiigig  und 
mehr  diffus.  Manchmal  wird  weniger  iiber  eigentliche  Schmerzen,. 
als  iiber  ein  Gefiihl  von  „Ziehen"  und  „Dehnen",  und  von  dumpfem 
Druck  im  Kopfe  geklagt.  Zuweilen  allerdings  kann  ein  intensiverr 
ja  sogar  einseitiger  und  paroxysmal  auftretender  Kopfschmerz,  der 
sich  zudem  gelegentlich  noch  mit  Erbrechen,  Schwindel  und  aus- 
nahmsweise sogar  mit  einer  Stauungspapille  verbinden  kann,  zu  den 
fruhesten  Symptomen  des  Leidens  gehoren  und  anfanglich  den  Ver- 
dacht  auf  Tumor  cerebri  bzw.  bei  fliichtiger  Untersuchung  auf  eine 
„Migrane"  erwecken. 

Der  fiir  die  Differentialdiagnose  zuweilen  sehrwichtige  Schwindel 
ist  bei  der  Sclerose  en  plaques  audi  nach  unseren  Erfahrungen 
haufiger  als  der  Kopfschmerz,  mit  dem  er  sich  oft  verbindet. 
Oppenheim  findet  ihn  in  der  Mehrzahl  der  Falle ,  Gowers 
und  Charcot  in  3/4,  Hoffmann  und  Hitzig  in  etwa  %  der 
Gesamtzahl.  Nach  Charcot,  Hitzig  u.  a.  besitzt  der  Schwindel^ 
trotzdem  er  sich  bei  den  verschiedensten  Hirnkrankheiten  findet,  zu- 
weilen eine  nicht  unerhebliche  diagnostische  Bedeutung 
deshalb,  weil  er  in  ausgepragter  Weise  auch  ohne  sonstigen  Gehirn- 
erscheinungen  vorkommen  und  demgemaB  als  einziges  cerebrales 
Symptom  fiir  die  differentialdiagnostische  Abgrenzung  von  rein 
spinalen  Afifektionen  recht  wertvoll  sein  kann.  Hitzig  fiihrt  zur  Illu- 
stration dieser  Tatsache  einen  autoptisch  kontrollierten  Fall  Charcots 
an,  indem  der  letztere  wegen  Nichtbeachtung  dieses  Symptoms  irr- 
tiimlich  die  klinische  Diagnose  einer  spastischen  Spinalparalyse  stellte. 
Die  Eigenart  und  Intensitat,  sowie  das  zeitliche  Auftreten  des 
Schwindels  sind  allerdings  bei  der  Sclerose  en  plaques  recht  ver- 
schieden.  Gelegentlich  handelt  es  sich  nur  urn  „Ohnmachten"  mit 
„Schwarzwerdenu  vor  den  Augen,  ohne  dati  es  dabei  zu  falschen 
Vorstellungen  iiber  das  Verhaltnis  des  Korpers  zum  Eaum  kommen 
mui  Echter  Schwindel  besteht  natiirlich  nur  bei  Tauschungen 
iiber  unser  korperliches  Verhalten  im  Raum,  deren  Ursache  bei  der 
multiplen  Sklerose  wohl  hauptsachlich  Affektionen  der  Augenmuskeln 
oder  des  Cerebellums,  sowie  seiner  Hilfsorgane  sind  (cf.  Hitzig). 
Anfallsweise   auftretender  Drehschwindel   wie   bei  Kleinhirn- 
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erkrankungen  und  Ohrenleiden  ist  ziemlich  haufig.  Diese  paroxys- 
malen  Gleichgewichtsstorungen  konnen,  wie  besonders  Oppenlieim 
betont,  derart  heftig  sein,  da£  der  Patient  zu  Boden  stiirzt.  Trotz 
dieser  Intensitat  braucht  der  Schwindelanfall  aber  keineswegs  zu 
Bewufitseinstriibungen  zu  fiihren.  Seltener  sind  Zustande  von  langer 
dauerndem  bis  tagelangem  Schwindelgefiihl.  Was  das  zeitliche  Auf- 
treten  betrifft,  so  ist  der  Schwindel  oft  ein  sehr  friihzeitiges  Symptom, 
welches  sieli  aber  wieder  vollstandig  verlieren  kann.  Derartige 
initiale  Anfalle  von  D  r  e  h  s  c  li  w  i  n  d  e  1  konnen  dann 
in  solchen  Fallen,  in  denen  die  „objektiven"  Er- 
scheinungen  nur  spinaler  Natur  zu  sein  scheinen,  auf 
eine  cerebrospinale  Affektion  hinweisen  und  deshalb 
fiir  die  Friihdiagnose  einer  cer ebr ospinalen  Erkran- 
kung  sehr  wichtig  sein.  Man  darf  dabei  allerdings  nicht  iiber- 
sehen,  daB  audi  eine  ataktische  Bewegungsstorung  der  Beine  beim 
Gehen  gelegentlich  ein  ausgesprochenes  Schwindelgefiihl  bedingt  und 
daB  heftig e  Schwindelattacken  audi  bei  akuten  Bulbaraffektionen, 
insbesondere  im  Gefolge  der  Syringomyelic  vorkommen.  Der  Schwindel 
kann  aber  audi  in  Fallen  von  langjahriger  Krankheitsdauer  und 
starker  Beteiligung  des  GroB-  und  Kleinhirns  vollkommen  fehlen 
(cf.  Hitzig)  oder  erst  in  spateren  Stadien  auftreten.  Manchmal 
wird  der  Schwindel  durch  gewisse  Lageveranderungen  des  Korpers 
ausgelost  oder  verstarkt,  z.  B.  durch  Aufstehen  und  Gehen,  Dreh- 
bewegungen  des  Kopfes  usw. 

Trotz  der  haufig  erheblichen  Beteiligung  der  Medulla  oblongata 
an  dem  pathologisch-anatomischen  ProzeB  ist  das  cer  ebr  ale  Er- 
brechen  eine  ziemlich  seltene  und  gewohnlich  nur  passagere  Er- 
scheinung  und  im  allgemeinen  von  untergeordnetem  diagnostischem 
Wert.  Gewohnlich  tritt  es  in  Verbindung  mit  Kopfschmerzen,  Schwindel- 
anfallen,  Ohnmachten  und  apoplektiformen  Insulten  auf;  gelegentlich 
zeigt  es  sich  auch,  wie  wir  2mal  konstatieren  konnten,  in  Form  von 
stunden-  und  tagelang  dauernden  Anfallen  mehr  minder  isoliert.  Seine 
Haufigkeit  ist  nach  Frankl-Hochwart  auf  ca.  6  Proz.,  nach  unserer 
Statistik  auf  8  Proz.  zu  veranschlagen. 


III.  Hirnnerven-  und  Bulbarsymptome. 
1.  Sprache. 

Seit  Charcot  gilt  als  „typische"  Sprachstonmg-  der  multiplen 
Sklerose  eine  Anarthrie,  welche  darin  besteht,  dafl  die  Sprache  lang- 
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samer,  monotoner  und  skandierend  wird ;  unter  Beibehaltung  derselben 
Tonhohe  schiebt  sich  zwisclien  zwei  zogernd  und  schwerfallig  aus- 
gesprochene  Silben  und  gelegentlich  sogar  zwischen  die  einzelnen 
Laute  (z.  B.  Sch-w-al-be ;  cf.  S  t  r  ii  m  p  e  1 1)  eine  Pause  ein.  Die  grofle 
diagnostische  Bedeutung  des  „Skandier ens"  wird  leider  dadurch 
beeintrachtigt,  daft  diese  Ersclieinung  in  deutlicher  Auspragung  meist 
ein  Spatsymptom  darstellt  und  seit  der  besseren  Kenntnis  der  Formes 
frustes  an  prozentuarischer  Haufigkeit  allmahlich  zu  verlieren  scheint. 
Nur  in  ungefahr  15  Proz.  meiner  Falle  war  das  Skan- 
dieren  vorhanden.  Weil  das  Symptom  eine  Vorliebe  fiir  fort- 
geschrittene  Stadien  des  Leidens  hat,  wird  eine  Veiiangerung  der 
Beobachtungsdauer  allerdings  eine  stetige  Steigerung  dieser  Prozent- 
zahl  bedingen.  Da  ich  in  81  autoptiscli  kontrollierten  Beobachtungen 
von  multipler  Sklerose,  die  ich  aus  der  Literatur  sammelte,  ein 
Skandieren  beim  Sprechen  nur  in  25  Proz.  der  Gesamtzahl  verzeichnet 
finde,  erscheint  auf  den  ersten  Blick  der  Grad  dieser  Erhohung  jedoch 
relativ  gering.  In  der  Erwagung  nun,  daft  z.  Z.  die  atypischen  Falle 
leichter  zum  Gegenstand  einer  Publikation  werden  als  die  „klassischen", 
wird  man  wohl  das  Eichtige  treffen,  wenn  man  die  Haufigkeit 
dieses  Symptoms  auf  etwa  1/s  der  Gesamtzahl  der  autoptiscli 
kontrollierten  Beobachtungen  veranschlagt. 

Die  Zahl  der  Kranken  mit  Sprachs torungen  —  ohne 
Rucksicht  auf  Intensitat  und  Eigenart  derselben  —  be- 
tragt  etwa  %  al'ler  Beobachtungen  aus  unserer  Klinik. 
Gar  nicht  selten  machte  sich  schon  in  friihen  Krankheitsstadien  eine 
gelegentlich  mehr  subjektiv  empfundene  als  objektiv  mit  Sicherheit 
nachweisbare,  geringfiigige  Erschwerung  des  Spree  hens  geltend, 
die  sich  haufiger  allmahlich  als  plotzlich  (auch  im  AnschluB  an 
apoplektiforme  Insulte)  entwickelte  und  dann  sich  gewohnlich  mit 
dem  Fortschreiten  der  Erkrankung  steigerte.  Unsere  Patienten 
klagten,  dafi  ihnen  im  Beginn  des  Leidens  das  Sprechen  schwerer  fiel 
als  in  gesunden  Tagen,  dafi  ihnen  nach  langerer  Rede  oder  in  Affekten, 
zuweilen  auch  ohne  erkennbaren  Grund,  die  Stimme  leichter  ver- 
sagte,  oder  die  Sprache  verschwommen,  undeutlich,  kaum  verstandlich 
wurde  und  in  ihrer  Tonhohe  plotzlich  umschlug.  Einige  Male  konnten 
wir  eine  abnorme  Ermiidbarkeit ,  die  als  Friihsymptom  eine  Rolle 
spielt,  auch  bei  dem  Sprachmechanismus  konstatieren;  eine  langere 
lebhafte  Unterhaltung  oder  das  Aufsagen  eines  grofieren  Gedichts 
fiihrte  abnorm  rasch  zu  einer  Erschwerung  des  Sprechens  mit 
Unsicherheit ,  Stolpern  und  abnormer  Mitbewegung  der  Gesichts- 
muskulatur.  Die  weitaus  haufigste  Sprachstorung  bei  der  multiplen 
Sklerose  ist  nach  unserer  Erfahrung  durch  die  Kombination  einer 
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einfachen  abnornien  Langsamkeit  der  Sprache  raeist  maBigen  Grades 
(Bradylalie,  Bradypliasie)  mit  einem  Mangel  an  Modulationsfahigkeit 
(Monotonie)  charakterisiert.  Namentlich  in  spateren  Stadien  verbinden 
sich  die  Langsamkeit  und  Einformigkeit  gelegentlich  mit  geringer 
Kraft  und  Fiille  der  Tone  und  manchmal  mit  deutlicher  Kauhig- 
keit  und  Heiserkeit  der  Stimme.  Der  Mangel  an  Modulationsfahig- 
keit wird  besonders  von  niusikalischen  Patienten  z.  B.  infolge  des 
auffallig  haufigen  Auftretens  falscher  Tone  beim  Singen  nicht  selten 
schon  friihzeitig  bemerkt.  Auf  die  Aufforderung,  eine  Tonleiter  zu 
singen  oder  moglichst  laut  zu  sprechen,  bemerkt  man  dann  zuweilen 
ein  leichtes  „Uberschnappen"  infolge  der  Unfahigkeit  zu  normalem 
Steigen  und  Fallen  der  Stimme;  namentlich  das  Sprechen  in  hoheren 
Tonlagen  bereitet  Schwierigkeiten.  Die  Stoning  der  Modulation  ver- 
rat  sich  manchmal  auch  dadurch,  daB  die  Einformigkeit  der  Stimme 
durch  das  haufige  Umschlagen  in  das  Falset  oder  durch  einen  eigen- 
tumlich  bestandigen  regelmaBigen  Wechsel  der  Tonhohe  (Erb)  in 
ganz  bestimmten  musikalisclien  Inter vallen  (z.  B.  in  Form  einer  Terz) 
verdeckt  wird.  Die  langsame,  monotone  Sprache,  an  deren  Stelle  nur 
selten  eine  abnorm  hastige,  sich  iiberstlirzende ,  polternd-explosive 
Sprachweise  tritt,  kann  sich  namentlich  in  fortgeschritteneren  Fallen 
mit  Skandieren  oder  mit  deutlichen  Dysarthrien  verbinden.  Die 
Sprache  wird  bei  gemeinhin  tieferer  Tonlage  haufig  zunehmend  zogernd, 
verwaschen,  lallend,  stammelnd,  unverstandlich  und  in  den  Endstadien 
derjenigen  bei  der  Bulbarparalyse  nicht  selten  immer  ahnlicher.  Die 
Aussprache  einzelner  Buchstaben  ist  ebenso  wie  die  Zusammenfiigung 
der  einzelnen  Laute  zu  komplizierten  Worten  zeitweise  erschwert; 
je  nach  der  mehr  oder  minder  isolierten  oder  intensiven  Beteiligung 
der  Zunge,  Lippen  oder  Gaumenmuskulatur  leiden  bei  dieser  Arti- 
k  u  1  a  t  i  o  n  s  s  t  o  r  u  n  g ,  die  aber  nur  ausnahmsweise  hohe  Grade  erreicht, 
und  darum  wohl  niemals  zu  ausgesprochenem  konstanten  Versetzen 
und  Auslassen  der  Silben  fuhrt,  die  entsprechenden  Laute  allein  oder 
starker  als  die  anderen ;  relativ  am  haufigsten  scheint  die  Aussprache 
des  „r"  und  auch  des  „1",  „p"  und  ,,g"  gestort  zu  sein.  AuBerdem 
zeigen  sich  z.  T.  infolge  der  Verstarkung  der  motorischen  Impulse  ge- 
wohnlich  erheblichere  Mitbewegungen  (Verziehen  des  Gesichts, 
Nicken  des  Kopfes  usw.)  oder  die  Eede  wird  zeitweise  durch  jauch- 
zende  Inspirationen  unterbrochen.  Einen  aphasischen 
Charakter  besaB  die  Sprachstorung  in  meinen  Fallen  niemals ;  doch 
wurden  nach  Literaturangaben  leichtere  Grade  von  Aphasie  ausnahms- 
weise beobachtet  (Leube,  Buchwald).1)    Wenn  auch  die  Sprach- 


r)  In  den  Fallen  Humphreys  und  Pollaks,  welche  Kinder  betreffen  und 
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storungen  bei  der  Sclerosis  multiplex  in  Form  leichter  Erschwerungen 
haufig  schon  unter  den  Friihsymptomen  vertreten  sind,  so  sind  sie 
anscheinend  trotzdem  nur  sehr  selten  das  erste  Krankheitszeichen. 
Die  Storungen  neigen  namentlich  im  Anfang  zu  Besserungen  und 
Verschlimmerungen.  Das  ganzliche  Verschwinden  (cf.  Putzar)  sclieint 
ebenso  wie  ein  plotzliches  Einsetzen  (Redlich,  Schonheimer) 
derselben  nicht  haufig  zu  sein.  Die  einfachen  Erschwerungen 
der  Sprache  in  den  Initialstadien  gehen  mit  dem 
Fortschreiten  der  Erkrankung  meist  in  eine  mono- 
tone Bradylalie  iiber,  der  sich  in  fort g esc hrittenen 
Fallen  Skandieren  und  nocli  spate r  auch  ausgepragte 
dysarthrische  Ziige  beimengen  konnen;  eine  geniigende 
Zahl  von  Fallen  beweist  aber,  dafl  eine  strenge  Bindung  der  Inten- 
sitat  und  Qualitat  dieser  Symptome  an  die  einzelnen  Krankheitsphasen 
nicht  selten  fehlt. 

Die  Patkogenese  dieser  Sprachstorungen  wechselt  nach  der 
Verschiedenheit  ihrer  klinischen  Form;  die  pathologisch-anatomische 
Basis  der  „Anarthrie"  ist  wohl  stets  eine  doppelseitige  Sclmdi- 
gung  jener  Nervenelemente,  welche  die  Sprachmuskulatur  beherrschen. 
Da  eine  derartige  Lasion  am  leichtesten  dort  zustande  kommt,  wo  die 
betreffenden  Bahnen  nahe  zusammen  liegen,  wird  die  Haufigkeit  der 
Sprachstorungen  bei  der  multiplen  Sklerose  vielfach  mit  einer  Pradi- 
lektion  der  Pons  und  Medulla  oblongata  fur  die  Ansiedlung  der 
Plaques  in  Zusammenhang  gebracht.  Eine  grofie  Zahl  und  weite 
Aussaat  der  sklerotischen  Inseln  vermogen  jedoch  die  Leitungsbahnen 
fur  die  Sprachmuskulatur  trotz  ihrer  Divergenz  im  Grofihirn  ebenso 
zu  alterieren  wie  in  der  Briicke  und  dem  verlangerten  Mark;  deshalb 
mussen  auch  bei  diesen  Storungen  die  Versuche  zu  einer  scharferen 
Lokalisation  derselben  haufig  Bedenken  erregen.  Namentlich  das 
Skandieren  ist  keineswegs  immer  an  die  starkere  Be- 
te iligung  von  Pons  und  Medulla  oblongata  gebunden, 
wenn  es  auch  haufig  dam  it  zusammenfallt  (cf.  Schon- 
heimer); es  kannjeden falls  bei  Integritat  dieser  Hirn- 
partie  vorhanden  sein,  und  geht  in  seiner  Intensitat 
der  Ausdehnung  den  anatomischen  V eranderungen 
daselbst  oft  nicht  parallel.  Da  zudem  echtes  Skandieren  bei 
solchen  Erkrankungen  des  Erwachsenen,  die  zu  einem  fortschreitenden, 
starkeren  Verlust  von  Ganglienzellen  und  Nervenfasern  in  den  genannten 
Territorien  fiihren  (z.  B.  bei  der  progressiven  Bulbarparalyse  und 
Neubildungen),  nur  ausnahmsweise  vorkommt,  mussen  wir  annehmen, 

ofters  als  Paradigmen  fiir  das  Vorkommen  von  Aphasie  zitiert  werdeu,  handelt 
es  sich  nicht  urn  echte  multiple  Sklerose. 
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daB  dann,  weim  diese  Spraclistorung  tatsachlich  auf  der  Herdentwick- 
lung  in  Medulla  oblongata  und  Pons  beruht,  die  eigentliche  Ursache 
eher  eine  eigenartige  Funktionsstorung  des  nervosen  Parenchyms 
daselbst  als  ein  Untergang  derselben  darstellt.  Die  Falle  aber,  in 
denen  trotz  starker  Beteiligung  dieser  Hirnprovinzen  das  Skandieren 
felilte  oder  bei  relativer  Unversehrtheit  derselben  in  ausgesprochener 
Weise  vorhanden  war  (cf.  Schonheime  r) ,  sind  ein  geniigendes 
Beweismaterial  dafiir ,  daB  audi  die  weite  Zerstreuung 
zahlreicher  sklerotischer  I  n  s  e  1  n  i  m  Groflhirn  (und 
h  a  u  p  t  s  a  c  h  1  i  c  h  v  i  e  1 1  e  i  c  li  t  i  m  M  a  r  k  1  a  g  e  r)  i  n  f  o  1  g  e 
der  dadurch  bedingten  Schadigung  der  G  r  o  B  - 
hirnba linen  fiir  die  Artikulationsmuskulatur  das  Sym- 
ptom verursaclien  kann.  Wenn  audi  beim  Skandieren,  das  bei 
spinalen  Affektionen  stets  zu  fehlen  scheint,  wohl  nur  cerebrale  Lasionen 
eine  Rolle  spielen,  so  kommt  doch  als  anatomische  Basis  anderer 
Ziige  der  Anarthrie  bei  der  multiplen  Sklerose  gelegentlicli  audi  die 
Herdentwicklung  in  den  Wurzeln  der  Gehirnnerven  in  Betracht,  welche 
die  Spraclimuskulatur  versorgen,  und  auBerdem  nocli  die  Beteiligung 
jener  Ruckenmarksabschnitte,  in  denen  die  Zentren  fiir  die  Atemmuskeln 
gelegen  sind.  Die  Schadigungen  der  Artikulationsmuskulatur  konnen 
je  nach  dem  Charakter  der  Spraclistorung  alle  Komponenten  derselben, 
also  die  Lippen-,  Zungen-,  Gaumen-,  Kelilkopf-  und  Atemmuskeln  be- 
treifen.  Was  das  Verlialten  der  Atemtatigkeit  anlangt,  so  hat 
Oppenlieim  auf  eine  Anomalie  der  Exspiration  aufmerksam  gemacht, 
die  audi  wir  zuweilen  beobachtet  haben.  Oppenlieim  sclireibt: 
,,LaBt  man  ein  en  Vokal  dauernd  anlialten,  so  geschielit  dies  nicht  in 
derselben  gleichmaBigen  Weise  wie  beim  Gesunden;  es  finden  kleine  Ab- 
satze  statt,  so  daB  der  Ton  immer  wieder  von  neuem  lierausgestoBen 
wird,  wobei  iibrigens  ein  neuer  Anlaut  d.  h.  erneutes  SchlieBen  und 
Lockern  der  Glottis  zwischen  den  einzelnen  StoBen  nicht  stattfindet. 
Der  Patient  sagt  also,  soweit  sich  dies  in  Schriftzeichen  ausdrucken 
laBt,  nicht  a,  sondern  a- a- a- a,"  Abgesehen  davon,  daB  die  abnorme  Er- 
miidbarkeit  der  Atemmuskeln  bei  langerem  und  besonders  lautem 
Sprechen  zuweilen  eine  rasch  zunehmende  Verschlechterung  der  Sprache 
bedingt,  vermindern  Paresen  die  Starke  des  Luftstroms  und  beeinflussen 
dadurch  Kraft  und  Hohe  der  Stimme;  sie  sind  deshalb  bei  der  Ent- 
stehung  jener  leisen  und  tiefen  Sprache  vieler  Patienten  mit  multipler 
Sklerose  in  fortgeschrittenen  Stadien  des  Leidens  von  Bedeutung. 

Die  zuerst  von  Leube  ausgefiihrte  laryngoskopische  Unter- 
suchung  fand  abnorme  Ermiidbarkeit ,  Paresen,  Spasmen,  Verlang- 
samung  der  Bewegung,  Intentionstremor  und  Ataxie  im  Bereich  der 
Kehlkopfmuskulatur  —  also  alle  jene  Erscheinungen ,  die  wir  bei 
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der  Extremitatenmuskulatur  beschreiben  miissen.  Die  abnorme 
Ermiidbarkeit  der  Glottisschliefier  (Musculi  interarythae- 
noidei)  konnte  Oppenheim  audi  ohne  Kehlkopfspiegel  zuweilen 
durch  folgenden  Versuch  nachweisen: 

LaJBt  man  nach  Oppenheim  den  Patienten  laut  mehrmals  hintereinander  aha, 
aha,  aha  usw.  sag-en,  so  zeigt  sich,  daG  nur  die  ersten  „aha"  gut  zustande  kommen; 
beim  dritten  Male  vielleicht,  kommt  ein  miBlungener  Versuch  zustande,  die  Glottis  zu 
schlieBen,  wahrend  beim  vierten  aha  auch  zu  diesem  Versuch  die  Muskeln  zu  schwach 
sind;  die  weiteren  ,,aha"  werden  dann  mit  Fliisterstimme  gesprochen,  bis  auch  diese 
wegen  der  ausgehenden  Exspirationsluft  versagt. 

Nur  ausalimsweise  findet  man  einseitige,  dauernde 
und  insbesondere  starkerePareseneinzelnerlvehlkopf- 
rauskeln  (insbesondere  der  Glottisoffner  und  Schliefler), 
nicht  selten  aber  doppelseitige  und  relativ  gering- 
fiigige  Storungen  (cf.  Lori,  Rosenthal). 

Infolge  der  Insuffizienz  der  Stimmbandspanner  (namentlich  der  Musculi 
cricothyreoidei)  entsteht  ein  mangelhafter  VerschluB  der  Glottis,  der  nach  Leube 
und  Schonheimer  zur  Heiserkeit  vieler  Patienten  fiihrt.  Manchmal  fand  man 
die  Stimmbander  wohl  schluBfahig,  aber  infolge  des  abnorm  raschen  Nachlassens 
der  Spannung  voriibergehend  wieder  auseinanderweichend.  Die  Schlaffheit  der 
Stimmbander  bedingt  besonders  im  Verein  mit  der  verringerten  Kraft  des  Ex- 
spirationsstromes  ein  Tieferwerden  der  Stimme  und  auBerdem  nach  Leube  u.  a. 
auch  die  Monotonie.  Leube  namlich  meint,  daG  der  Patient  deshalb  eine  bestimmte 
Tonhohe  beibehalt,  weil  er  dadurch  instinktiv  dem  -Spannapparat  die  Arbeit  erspart, 
welche  ihm  durch  einen  feiner  nuancierten  Tonfall  aufgelegt  wird.  An  den  EinfluC 
von  Pare  sen  bei  der  Entstehung  der  Monotonie  denkt  auch  Gottschalk;  er  gibt 
an,  daB  infolge  der  erschwerten  Leitung  der  motorischen  Impulse  die  Kraft  wohl 
zur  Bildung  der  Laute,  nicht  aber  zu  dem  komplizierten  Modulationsmechanismus 
ausreicht.  Die  Ansicht  von  Leube,  daB  durch  eine  Parese  der  Abduktoren  (der 
Musculi  crico-arythaenoidei  postici)  die  Jauchzenden"  Inspirationen  beim  Lachen  und 
Weinen,  sowie  beim  Sprechen  der  Kranken  zu  erklaren  sind,  wird  von  Gott- 
schalk bekampft.  Leube  denkt  sich  die  Genese  dadurch,  dafi  kraftige  Inspirationen 
auftreten,  bevor  die  Stimmbander  wieder  auseinander  gewichen  sind,  und  die  letzteren 
in  tonende  Schwingungen  versetzen.  Gottschalk  hingegen  macht  den  Einwand, 
daB  zur  Entstehung  gedehnter,  tonender  Inspirationen  eine  stark  vermehrte  Spannung 
der  Stimmbander  erforderlich  ist,  die  bei  Kranken  mit  multipler  Sklerose  wohl  nur  durch 
„Reflexkrampfe"  ZUstande  kommen  konnen.  In  ahnlicher  Weise  fiihrt  Gottschalk 
das  oft  plotzliche  „Umschlagen"  der  Stimme  auf  spastische  Zustande  zuriick, 
wahrend  Leube  das  zeitweise  Nachlassen  und  die  Wiederherstellung  der  Spannung 
der  Stimmbander  bei  der  Phonation  hierfiir  verantwortlich  macht.  Nach  Schon- 
heimer  entstehen  durch  das  Erschlaffen  der  gespannten  Stimmbander  leicht  Knoten- 
punkte,  durch  welche  die  plotzlichen  Veranderungen  der  Tonhohe  hervorgerufen 
wurden.  Der  Wechsel  der  Spannung  der  Stimmbander,  welcher  sich  laryngoskopisch 
durch  oszillierende  Bewegungen  geltend  machen  kann,  wird  von  manchen  Autoren 
als  Intentionstremor  aufgefaBt.  Nach  Rosenthal  zeigen  dabei  die  Stimm- 
bander erst  einige  rhythmische  Zuckungen,  bis  sie  in  die  richtige  Phonationsstellung 
gelangen ;  auch  S  c  h  u  1 1  z  e  beobachtete  beim  Intonieren  einen  Zustand  abwechselnder 
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Spannung  und  Erschlaffung,  den  er  mit  dem  Intentionstremor  identifiziert.  Lori 
sah  eine  deutliche  Verlangsamung  der  Mnskelaktion  im  Larynx;  „es  ver- 
ging- namlich  von  der  Zeit  des  Einsetzen  der  Stimmbander  fur  den  Ton  bis  zum 
Erfolgen  desselben  eine  langere  Zeit  als  beim  Gesnnden;  beim  Einsetzen  des  Tones 
aber  zeigten  sich  Bewegungen  der  Stimmbander.  die  sehr  kleinen  fibrillaren  Zueknngen 
ithnlich  waren." 

Die  Pr  lifting  dieser  Befunde  muB  einwenden,  daB  die  Paresen 
der  Kehlkopfmuskulatur  an  sich  kaum  zur  Erklarung  der  lang- 
samen,  monotonen  und  dabei  skandierenden  Spraclie  geniigen.  Diese 
Storungen  fehlen  namlich  ungemein  haufig  bei  Paresen  aus  anderen 
Ursachen;  die  echte  Bulbarparalyse  fiihrt  z.  B.  zu  ahnlichem  bzw. 
demselbein  Kehlkopfspiegelbefund,  aber  kaum  zu  Skandieren.  Wah- 
rend  Wernicke  jene  eigenartigen  Pausen  zwischen  den  einzelnen 
Silben  durch  den  Mangel  an  der  Fahigkeit  erklart,  beim  Sprechen 
den  Atem  rich  tig  zu  verteilen,  verteidigt  Gottschalk  die  An- 
schauung  K  u  B  m  a  u  1  s ,  dafi  diese  Erscheinung  durch  eine  erschwerte 
und  verlangsamte  Leitung  der  motorischen  Impulse  zu  den  Muskeln 
der  Atmungswerkzeuge ,  des  Kehlkopfes  und  der  Zunge  bedingt  ist. 
In  ahnlicher  Ansicht  auBert  sich  Schonheimer;  nach  ihm  gehort 
infolge  teilweiser  Leitungsunterbrechung  der  Fasern  zum  Sprechen 
ein  grofierer  Kraftaufwand ;  es  vergeht  nun  eine  gewisse  Zeit,  bis  der 
vom  Willenszentrum  ausgehende  Reiz  zu  einer  hinreichenden  GroBe 
angewachsen  ist,  urn  auf -die  motorischen  Balmen  fortgepflanzt,  die 
Sprachbewegung  auszulosen.  Die  Pausen  sind  also  auf  die  erforderliche 
Kumulation  des  physischen  Reizes  zuriickzufuliren.  Die  Tatsache, 
daB  zwar  bei  der  Bulbar  paralyse  Schwa  die  und  Mono- 
tonie  der  Spr ache  vorkommen  —  Symp tome,  die  zweifel- 
los  mit  Paresen  der  Larynxmuskulatur  in  Beziehung 
stehen  konnen  —  e elites  Skandieren  aber  zu  fehlen 
pflegt,  weist  darauf  hin,  daB  es  sich  bei  der  Sclerosis 
multiplex  nicht  um  schlaffe  Lahmungen,  wie  bei  der 
ersteren  Erkrankung,  sondern  wo  hi  um  spastische 
Paresen  der  Kehlkopfmuskulatur  h  a  n  d  e  1 1.  Die  Hypertonie 
ist  ja  bei  der  Sclerose  en  plaques  eine  ungemein  haufige  Erscheinung. 
Die  Schadigung  der  GroBhirnbahnen  fiir  die  Artikulationsmuskulatur 
wird  in  analoger  Weise,  wie  Funktionsstorungen  des  zentralen  moto- 
rischen Neurons  der  cortico-muskularen  Balin  zur  Erhohung  der  Reflex- 
erregbarkeit  im  peripheren  Neuron  und  damit  also  zu  spastischen  Paresen 
im  Kehlkopf  flihren.  Mit  der  Entstehung  des  Skandierens  auf 
der  Basis  spastischer  Paresen  der  Larynxmuskulatur 
ist  das  gemeinhin  erst  spate  Auftreten  des  Symptoms 
gut  in  Einklang  zu  bringen.  Es  bedarf  haufig  der  Ent- 
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wicklung  sehr  zahlreicher  und  weit  zerstreuterHerde, 
um  namentlich  die  im  Stabkranz  diver gi ere n den  GroB- 
hirnbahnen  fiir  die  Artikulationsmuskulatur  zu  scha- 
d  i  g  e  n.  Die  spastischen  Paresen  der  Kehlkopfmuskulatur  erklaren  auch 
die  Langsamkeit  der  Bewegung  der  Stimmbander  bei  der  laryngo- 
skopischen  Untersuchung,  die  Notwendigeit  der  Uberwindung  des  Wider- 
standes  durch  die  Verstarkung  der  motorischen  Impulse  und  das  Auf- 
treten  von  Mitbewegimgen.  Da  auch  maBige  Steigerungen  des  Muskel- 
tonus  in  paretischen  Muskeln  das  rasche  Einsetzen  und  die  Sicherheit 
intendierter  Bewegungen  beintrachtigen,  kann  die  spastische  Parese 
der  Larynx-  und  insbesondere  der  Stimmbandmuskulatur  ferner  zu  jener 
Form  der  Monotonie  fiihren,  die  bei  der  multipien  Sklerose  gelegent- 
lich  auch  olme  erhebliche  Schwachung  der  Tonstarke  zustande  kommen 
kann.  Die  Steigerung  der  Hypertonic  durch  Bewegungen  der  Stimm- 
bander kann  auch  infolge  des  zeitweiligen  Uberwiegens  der  Spasmen 
das  langere  Festhalten  eines  Tones  und  die  exakte  Einstellung  der 
Kehlkopfmuskulatur  bei  der  Modulation  erschweren.  Meines  Ermessens 
miissen  wir  aber  zur  Erklarung  der  Monotonie  namentlich  in  den 
fruhen  Stadien  des  Leidens  in  manchen  Fallen  noch  ein  zweites 
Moment  hinzuziehen  —  namlich  eine  der  „motorischen  Ataxie"  (im 
Sinne  S  tr  limp  ell s)  der  Extremitaten  vergleichbare  Bewegungs- 
storung  der  Artikulations-  und  insbesondere  der  Larynxmuskulatur. 
Ein  musikalischer  Patient  unserer  Beobachtung  klagte  z.  B.  schon 
im  Beginn  der  Erkrankung  iiber  das  auffallig  haufige  Auftreten 
falscher  Tone  beim  Singen  und  iiber  die  Unmoglichkeit,  einen  vor- 
gesungenen  Ton  rich  tig  zu  treffen.  Es  erscheint  mir  in  solchen 
Fallen  sehr  wahrscheinlich ,  daB  eine  ataktische  Bewegungsstorung 
rasche  und  exakte  Einstellung  der  Kehlkopf muskeln  unmoglich  macht. 
DaB  eine  derartige  Ataxie  bei  der  Intonation  vorkommt,  konnte  ich 
in  einem  spaterhin  ausfiihrlich  mitgeteilten  Fall  von  „akuter  cere- 
braler  Ataxie"  nachweisen.  Die  Ataxie  erschwert  auch  das  Bei- 
behalten  eines  Innervationszustandes  am  Ende  der  Bewegungen  be- 
sonders  dann,  wenn  diese  Fixierung  des  bewegten  Korperteiles  in 
einer  gewissen  Stellung  einen  starkeren  Kraftaufwand  erfordert. 
Eine  Ubertragung  dieser  Erscheinung  auf  die  Stimmbander  erklart 
nun  leicht  das  Umschlagen  der  Stimme  und  die  Schwierigkeit  mancher 
Patienten  in  hoheren  Tonlagen  zu  sprechen  oder  dieselbe  langere 
Zeit  festzuhalten,  auch  ohne  gleichzeitige  Paresen. 

Da  die  multiple  Sklerose  in  ahnlicher  Weise  wie  die  Bulbar- 
paralyse  auch  zu  Paresen  der  Lippen,  Zungen-  und  Gaumenmuskulatur 
fiihren  kann,  entstehen  manchlnal  Storungen  im  Ansatzrohr, 
welche  namentlich  die  Bildung  der  verschiedenen  Konsonanten  (La- 
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biales,  Linguales  und  Gutturales)  erschweren  und  in  fortgeschrittenen 
Fallen  sogar  unmoglich  machen  konnen.  Besonders  in  Verbindung 
mit  einer  gleichzeitigen  Schwache  des  Musculus  constrictor  pharyngis 
superior  bedingt  die  Gaumensegelparese  infolge  des  mangelhaften 
Verschlusses  der  Nasen-  und  Mundhohle  das  in  den  Spatstadien  niclit 
seltene  Nasalieren  der  Stimme  und  den  Ausfall  des  scliarfen  Rachen-R. 
Je  nach  dem  Sitz  oder  der  intensiveren  Auspragung  der  Parese  mufi 
bald  die  Bildung  der  Labiales,  bald  der  Linguales  und  Gutturales 
starker  leiden.  Endlich  miissen  bei  Paresen  dieser  Muskelgruppen, 
infolge  einer  mangelhaften  Formation  der  Mundhohle  Anomalien  in 
der  Bildung  der  Vokale  und  Diphthonge  entstehen,  welche  eine 
schlechte  Aussprache  derselben  zur  Folge  haben  (cf.  S chonheimer). 


2.  Kau-  imd  Schlingakt.  Salivation. 

Eine  sicliere  Kaumuskelschwache  liaben  wir  niemals  beobaclitet; 
sie  findet  sich  wohl  nur  als  Signum  mali  ominis  in  den  letzten  Lebens- 
tagen.  Eine  leiclite  Behinderung  des  Kauaktes  kommt  jedoch  ge- 
legentlicli  im  Gefolge  einer  Erscliwerung  der  Zungenbewegungen  und 
von  Facialisparesen  vor. 

Die  unwillkiirliclie  Phase  des  Schlingaktes,  dessen  am  Boden 
der  Rautengrube  (Nucleus  ambiguus  ?)  liegendes  Zentrum  wohl  haufig 
von  den  Plaques  affiziert  wird,  ist  jedoch  ziemlich  haufig,  allerdings 
—  von  den  terminalen  Krankheitsstadien  abgesehen  —  fast  stets  nur  in 
geringerem  Grade  gestort.  Fliichtige  Schlingbeschwerden  sind,  da 
sie  sich  schon  fruhzeitig  einstellen  konnen,  gelegentlich  zur  Ab- 
grenzung  einer  beginnenden  multiplen  Sklerose  von  rein  spinalen 
Affektionen  von  diagnostischem  Wert.  Schluckbeschwerden  entstehen 
bei  der  Sclerose  en  plaques  manchmal  auch  dadurch,  daB  Gaumen- 
segelparesen  ein  Regurgieren  von  Fliissigkeiten  bedingen. 

Eine  aborm  starke  Salivation  konnten  wir  niemals  beobachten; 
auch  in  den  Fallen  aus  der  Literatur,  welche  das  Bild  der  pro- 
gressiven  Bulbarparalyse  vortauschten,  war  sie  kaum  jemals  derart 
intensiv,  wie  man  sie  bei  dem  letzteren  Leiden  sieht. 


3.  Herztatigkeit  und  Atinung. 

Alterationen  der  Herztatigkeit  sind  im  Gefolge  der  Sclerosis 
multiplex  nicht  haufig  und  dabei  fast  stets  beianglos.  Wir  konstatierten 
nur  gelegentlich  ohne  nachweisbare  Erkrankung  des  Herzens  eine  langere 


Symptome. 


95 


dauernde  Beschleunigung  der  Herzaktion  mit  einem  eigentiimlichen 
raschen  Wechsel  zwischen  groBerer  und  geringerer  Erhohung  der 
Schlagzahl,  zuweilen  eine  abnorme  Acceleration  bei  relativ  gering- 
fiigiger  psychischer  Erregung  und  korperlicher  Anstrengung,  und  zeit- 
weise  „  Herzklopfen".  Ausnahmsweise  wird  audi  iiber  das  Yorkommen 
stenocardischer  Anfalle  berichtet.  Wir  selbst  sahen  endlicii  die  wohl 
aufierst  seltene  Kombination  von  multipler  Sklerose  mit 
echter„paroxysmalerTachykardie"in  einem  spaterhin  ausfuhr- 
lich  beschrieben,  autoptisch  kontrollierten  Fall,  der  unter  den  klini- 
schen  Erscheinungen  einer  primaren  Seitenstrangsklerose  verlief;  ich 
beschranke  micli  hier  auf  eine  kurze  Skizzierung  der  wesentlichsten 
Punkte : 

W.  E.,  35  Jahre  alte  Schuhmachersfrau. 

Anamnestisch:  olme  erkennbare  Ursache  seit  clem  18.  Lebensjahre 
anfallsweise  auftretendes,  heftiges  Herzklopfen  mit  starker  Puls- 
beschleunigung  von  ca.  IStundeDauer  und  nachfol gen dem  volligen 
Wohlbefinden.  Bei  den  Paroxysmen,  die  etwa  alle  4  Wochen  und  insbesondere 
zur  Zeit  der  Menses  sich  einstellten,  bestanden  niemals  Schmerzen,  sondern  nur  ein 
ausgesprochenes  Angstgefiihl.  Erst  9  Jahre  spater  allmahlicher  Beginn  deutlicher 
Symptome  einer  organischen  Nervenkrankheit ,  die  sich  bei  dem  nach  13jahriger 
Krankheitsdauer  erfolgtem  Tode  als  multiple  Sklerose  erwies;  keine  Anhaltspunkte 
fiir  eine  gleichzeitig  bestehende  epileptische  Hirnveranclerung. 

Befund :  Symptomenkomplex  der  spastischen  Spinalparalyse  trotz  typischer  mul- 
tipler Sklerose  bei  der  Autopsie.  Bei  klinisch  (und  auch  autoptisch)  voll- 
kommen  nor  male m  Herzbefund  in  unregelmafiigen  Intervallen  von  Wochen 
und  Monaten,  an  einzelnen  Tagen  aber  sich  in  Pausen  von  %  bis  1  Stunde  mehr- 
mals  wiederholende  Attacken  von  heftigem  Herzklopfen  mit  starkster  Beschleunigung 
der  Herzaktion  (gewohnlich  iiber  200  Pulse).  Diese  Paroxysmen,  welche  keineswegs 
mehr  an  die  Zeit  der  Menses  (s.  ob.)  gebunden  sind,  stellen  sich  mitten  im  besten 
Wohlbefinden  plotzlich  und  nur  zeitweise  mit  entfernten  Vorboten  ein;  die  letzten 
bestehen  in  schon  Tags  zuvor  sich  zeigenden  leichten  Angstzustanden  mit  dem  zeit- 
weiligen  Gefiihl  „heftiger  und  schnellerer  HerzstoCe".  Bei  den  Anfallen  empfindet 
sie  neben  erheblichem  Angstgefiihl  und  heftigstem  Herzklopfen  ohne  Schmerzen  in  der 
Herzgegend  ein  Gefiihl  von  „Zusammenziehen  im  Kopf  und  Nacken,  leichte  Ubel- 
keit,  Mattigkeit,  Abgeschlagenheit  und  Schwindel"  (kein  Drehschwindel).  Die 
Atmung  ist  etwas  dyspnoisch  und  maCig  beschleunigt  bei  geringfiigiger  Cyanose 
im  Gesicht  und  an  den  Nageln.  Trotz  der  enormen  Beschleunigung  der  Herzaktion 
bleiben  die  Tone  vollstandig  rein  und  die  Schlagfolge  regelmaBig;  eine  Dilatation 
lafit  sich  perkutorisch  nicht  nachweisen,  ebensowenig  eine  Verlagerung  des  Spitzen- 
stoCes.  Die  Dauer  der  Anfalle  schwankt  zwischen  Va  bis  4  Stunden;  treten  sie  zu- 
weilen mehrmals  an  einem  Tage  in  Zwischenraumen  von  1J2  bis  1  Stunde  auf,  so 
ist  ihre  Dauer  im  allgemeinen  kiirzer,  als  beim  isolierten  Auftreten  in  langeren 
Zeitintervallen.  Die  Paroxysmen  verschwinden  mit  samtlichen  Begieiterscheinungen 
ebenso  plotzlich,  wie  sie  sich  einstellen,  ohne  Hinterlassung  irgend  welcher  Eesiduen ; 
es  erfolgt  stets  ein  plotzlicher  Ubergang  zu  volligem  Wohlbefinden  ohne  Anzeichen 
einer  Erschopfung  oder  sinnfalligen  Ermattung. 
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Da  in  dem  soeben  skizzierten,  audi  in  dieser  Hinsicht  sehr  inter- 
essanten  Fall  von  multipler  Sklerose  die  paroxysmale  Tachykardie 
schon  9  Jahre  vor  Ausbruch  der  ersten  Erscheinungen  des  organischen 
Nervenleidens  bestand  und  durch  den  Verlauf  der  Sclerose  en  plaques 
niclit  wesentlich  beeinfluBt  wurde,  wird  man  den  Einwand,  daB  keine 
(lirekten  ursachlichen  Beziehungen,  sondern  wolil  eine  melir  minder 
zufallige  Kombination  (vielleicht  auf  der  gemeinsamen  Basis  einer  an- 
geborenen  abnormen  Veranlagung  des  Nervensystems)  besteht,  kaum 
entkraften  konnen.  Diese  Moglichkeit  einer  mehr  zufalligen  Kom- 
bination liegt  in  Anbetracht  der  relativen  Seltenheit,  mit  der  sich 
Alterationen  der  Herztatigkeit  bei  der  Sclerosis  multiplex  iiberhaupt 
finden,  nattirlich  auch  bei  alien  schon  oben  genannten  Storungen  vor. 
Immerhin  ist  es  nicht  unwahrscheinlich ,  daB  sklerotische  Plaques, 
welche  entweder  im  verlangerten  Mark  das  in  der  Nachbarschaft  des 
Atmungszentrums  gelegene  „Herzhemmungszentrum"  affizieren  oder 
durch  Entwicklung  in  den  Wurzelgebieten  die  betreffenden  Fasern 
im  Herzen  direkt  schadigen,  gelegentlich  die  Ursache  derar tiger 
Storungen  darstellen  konnen. 

Das  zeitweilige  Vorkommen  von  cerebraler  Dyspnoe  (mit  oder 
ohne  Giirtelgefiihl),  die  sich  zuweilen  in  Form  einer  erschwerten  sacca- 
dierten  Atmung  auBert  und  in  einem  Fall  unserer  Beobachtung  sich 
zu  fast  bedrohlichen  Erstickungsanfallen  steigerte .  ist  wohl  ebenfalls 
wie  das  Erbrechen  (cf.  p.  86)  auf  eine  Stoning  im  Ursprungsgebiet 
des  Nervus  vagus  zuriickzufuhren.  Oppenheim  gibt  an,  daB  der 
Tremor  auf  die  E esp iration sm uskulatur  iibergreifen  und  auch  dadurch 
eine  Art  von  saccadiertem  Atmen  entstehen  kann.  Die  als  Sin- 
gultus bezeichneten  Z werch f ell skr am p fe  habe  ich  nur  einmal  und 
zwar  in  den  letzten  Stadien  der  Erkrankung  gesehen.  —  Ich  darf 
hier  vielleicht  noch  bemerken,  daB  Anomalien  des  Nahrungstriebes 
anscheinend  recht  selten  sind;  wir  haben  nur  in  einem  Fall  einen 
auffalligen,  nicht  durch  sonstige  Affektionen  bedingten  Wechsel  von 
Anorexie  und  Hyperorexie  gesehen.  Man  ist  vielfach  geneigt,  auch 
diese  Alterationen  mit  Storungen  im  Nervus  vagus  in  Beziehung  zu 
setzen. 

4.  Facialis,  Trigeminus,  Hypoglossus. 

Leichte  Facialis  paresen  von  cerebralem  Typus  fand 
ich  in  ca.  15  Proz.  meiner  Falle;  sie  treten  —  manchmal  im  An- 
schluB  an  apoplektiforme  Insulte  —  gewohnlich  in  Verbindung 
mit  gleichseitigen  Hemiparesen  auf;  sie  sind  demgemaB,  wie  auch 
Eedlich  hervorhebt,  bei  der  sogenannten  hemiplegischen  Form  des 
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Leidens  relativ  haufig;  wesentlich  seltener  sind  sie  isoliert.  Ihre 
Intensity  welche  manchmal  deutliche  Schwankungen  zeigt,  ist  meist 
nur  gering.  Die  recht  seltenen  schwereren  Grade  waren  fast  stets 
nur  ein  voriibergehendes  Symptom;  iiberhaupt  scheiiit  die  Facialisparese 
haufiger  eine  passagere  als  erne  stationare  Erscheinung  zu  sein.  Uber 
totale  und  dauernde  Facialislahmungen  liegen  vereinzelte  Berichte 
von  F  r  a  n  k  1  -  H  o  c  h  w  a  r  t ,  B  o  u  c  h  a  u  d  u.  a.  vor.  Als  Ponssymptom 
und  Teilerscheinung  einer  sogenannten  „unteren,  alternierenden  Hemi- 
plegie"  sind  Facialislahmungen ,  welche  dann  alle  Zweige  betreffen 
konnen,  in  solchen  vereinzelten  Fallen  von  Sclerosis  multiplex  be- 
obachtet  worden,  die  unter  clem  Bilde  einer  Encephalitis  pontis  auf- 
traten.  Leichte  Lahmungen  von  peripheral!  Charakter  soil  en  aus- 
nahmsweise  vorkommen ;  ihre  anatomische  Grundlage  kann  in  solchen 
Fallen  wohl  die  Entwicklung  sklerotischer  Plaques  in  der  Wurzel 
des  Facialis  darstellen.  Anf  das  Facialisgebiet  lokalisierte  Spas- 
men  sind  wohl  recht  selten;  wir  haben  nur  in  drei  Fallen  eine 
leichte  Muskelunruhe  und  ein  eigentumliches  Vibrieren  namentlich  im 
Gebiet  des  „Mundfacialis"  beobachtet.  Starkere  Atrophien  im  Facialis- 
gebiet fehlten  audi  in  unseren  fortgeschrittenen  Fallen;  eine  deut- 
liche qualitative  Herabsetzung  der  elektrischen  Erregbarkeit  kommt 
auch  hier  kaum  jemals  vor.  In  seltenen  Fallen  beobachtet  man  in- 
folge  einer  doppelseitigen  motorischen  Schwache  im  Facialis  eine 
auffallend  sclilaffe,  ausdruckslose  Physiognomie ,  welche  an  den 
Gesichtsausdruck  bei  der  Bulbarparalyse  erinnert.  Uber  doppelseitige 
Facialisparesen  berichten  u.  a.  Schiile  und  Friedreich. 

Recht  bemerkenswert  ist  die  Tatsache,  daB  im  Verlauf  der  Sclerosis 
multiplex  und  ausnahmsweise  sogar  als  erstes  Symptom  (Oppenheim) 
„Neuralgien"  im  Gebiet  des  Trigeminus  auftreten  (Charcot, 
Gombault,  Fran kl- Ho ch wart).  Deutliche  Paresen  im  moto- 
rischen Quintus  sind  ganz  ungewohnlich,  ebenso  Sensibilitatsstorungen, 
die  auf  das  Trigeminusgebiet  beschrankt  sind;  die  letzteren  kommen 
nur  gelegentlich  als  Teilerscheinungen  von  Hemianasthesien  vor. 

Hier  und  da  sieht  man  leichtere  Grade  einer  einseitigen,  fliichtigen 
oder  dauernden  Zungenlahmung  mit  oder  ohne  nachfolgende 
leichte  Hemiatrophie,  recht  haufig  aber  maBig  starke,  fibrillare  Muskel- 
zuckungen  in  der  Zunge.  Wird  die  letztere  herausgestreckt,  so  be- 
obachtet man  manchmal  auch  eine  gewisse,  an  ataktische  Bewegungs- 
storungen  erinnernde  Unbeholfenheit  und  Unsicherheit ,  sowie  eine 
grobere  Unruhe  beim  Versuch,  dieselbe  stillzuhalten.  Als  Ausdruck 
einer  geringfiigigen  Parese  verdient  noch  die  gar  nicht  seltene,  mehr 
subjektiv  empfundene  als  objektiv  nachweisbare  allgemeine  Erschwerung 
der  Zungenbewegungen  Erwahnung,  die  gelegentlich  mit  dem  Gefuhl  von 

Miiller,  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  und  Ruckenmarks.  7 
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eigenartigen  Sensationen  in  der  Zimge  (Taubheitsgefiihl  u.  dgl.)  ver- 
bunden  sein  kann.  Mit  dieser  Erschwerung  der  Zungenbewegungen 
stehen  wohl  audi  die  eigentiimlichen  Mitbewegungen  im  Zusammenhang, 
welche  man  bei  den  Patienten  auf  die  Aufforderung,  die  Zunge  heraus- 
zustecken,  beobachtet. 

5.  Gehor,  Geschmack,  Geruch. 

Im  Gegensatz  zu  der  auffalligen  Haufigkeit  der  Opticusverande- 
rungen  sind  bei  der  multiplen  Sklerose  klinisch  nachweisbare  Affek- 
tionen  der  iibrigen  Sinnesnerven  wesentlich  seltener.  Sie  kommen 
dabei  seltener  einseitig  als  Teilerscheinungen  einer  allgemeinen  Hemi- 
anasthesie  als  isoliert  vor.  Relativ  am  haufigsten  scheinen  noch  Ge- 
lior  s  s  to  rung  en  zu  sein,  zuweilen  in  Form  anfallsweise  auftretender 
nervoser  Taubheit  oder  Schwerhorigkeit  (cf.  Oppenhei m).  Auch  in 
unseren  Fallen  wird  gelegentlich  iiber  „Sausen"  und  „Brummen"  in 
den  Ohren,  iiber  Unlustgefiihle  bei  Schallempfindungen  („Hyperaesthesia 
acustica")  und  liber  passagere  Herabsetzung  des  Horvermogens  be- 
richtet.  Hoffmann  hat  in  einem  Fall  einfache  galvanisclie  Hyper- 
asthesie  der  Acustici  gefunden. 

Manchmal  konstatiert  man  A  b  s  t  u  m  p  f  u  n  g  e  n  d  e  s  G  e  s  c  h  m  a  c  k- 
s  i  n  n  s  (cf.  F r e u n d)  und  aufierdem  ein-  oder  doppelseitige  Anosmi e. 
Die  genannten  Alter ationen  sind  kaum  von  erheblicher  diagnostischer 
Bedeutung  und  zwar  niclit  nur  wegen  ihrer  relativen  Seltenheit  und 
geringen  Auspragung,  sondern  auch  deslialb,  weil  sie  in  ahnlicher  und 
gleicher  Weise  bei  verschiedenen  „organischen"  Gehirnleiden  (insbe- 
sondere  beim  Tumor  cerebri)  vorkommen  und  zudem  die  Gehors-  und 
Geruchsstorungen  zuweilen  mit  komplizierenden  Erkrankungen  dieser 
Organe  in  Beziehung  stehen.  Als  pathologisch-anatomische  Basis 
einer  im  Gefolge  der  Sclerose  en  plaques  auftretenden  Funktions- 
storung  im  Bereich  dieser  Sinnesorgane  mufl  man  neben  zentralen 
Veranderungen  auch  die  gelegentliche  Entwicklung  von  Plaques  in 
den  Hirnnervenstammen  beriicksichtigen. 

IV.  Motilitatsstorungen  im  Bereich  der  Riicken- 
marksnerven. 

1.  Ataxie. 

Die  Angabe  S  trump  ells,  daB  es  sich  in  der  Mehrzahl  der  Falle 
von  multipler  Sklerose  in  friiheren  Krankheitsstadien  nicht  urn  einen 
richtigen,  oszillatorischen  Zitterklonus,  sondern  urn  ataktische  Be- 
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we gungssto rung-en  handelt,  hat  zahlreiche  Gegner  gefunden. 
Oppenheim  z.  B.  rechnet  das  Auftreten  von  Ataxie  zu  den  „un- 
gewohnlichen,  nur  in  einem  kleinen  Teil  der  Falle  bestehenden  Sym- 
ptomen" ;  audi  Redlich  verhalt  sich  ablehnend.  Zu  einer  Ver- 
scharfung  der  Gegensatze  fiihrte  einerseits  die  irrige  Annalime  einzelner 
Autoren,  daB  Striimpell  den  Inteutionstremor  mit  der  Ataxie  identi- 
fizieren  will  (cf.  Redlich)  und  andererseits  wohl  Meinungsverschieden- 
heiten  iiber  das  klinische  Bild  der  ataktischen  Bewegungsstorung. 

Wenn  auch  die  scharfen  Unterschiede  zwischen  Tremor  und 
Ataxie  sich  gelegentlich  derart  abstumpften,  dafi  die  sicliere  Trennung 
mifilang,  so  besafi  dennoch  die  Bewegungsstorung  der  oberen  Extremi- 
taten  in  etwa  70  Proz.  der  Gesamtzahl  unserer  Falle  nicht  die  charakte- 
ristischen  Merkmale  des  Bewegungszitterns ,  sondern  diejenigen  der 
Ataxie.  Zur  Prufung  geniigen  dabei  im  allgemeinen  die  ublichen,  ein- 
fachen  Methoden. 

Man  priift  den  Ablanf  der  willkiuiicken  Muskelaktionen  in  den  Armen  am  besten 
zunachst  dadnrch,  daB  man  teils  Zielbewegungen  mit  der  Fingerspitze  z.  B.  nach  dem 
Index  des  Untersnchers  oder  nach  der  Nasenspitze  bzw.  dem  Ohrlappchen  des  Patienten 
ausfiihren,  teils  nach  diesem  oder  jenem  vorgehaltenen  Gegenstand  „gTeifen"  lafit.  Man 
beachtet  dabei,  daC  der  Aktionsradius  zwar  muglichst  groC  ist,  aber  nicht  die  Grenzen 
iiberschreitet,  deren  "Uberwindnng-  die  synergetische  Beteiligimg-  entfernter  lieg-ender 
Miiskelgrnppen  (z.  B.  eine  gleichzeitige  Rnmpfbewegnng)  notwendig  macht,  und  fordert 
den  Patienten  aufierdem  auf,  die  Bewegung  mit  der  etwa  der  Norm  entsprechenden  Ge- 
schwindigkeit  auszufiihren.  Dann  beobachtet  der  Untersucher  den  Kranken  bei  kompli- 
zierteren  Beschaftiguugsbe weg,ungen  (cf.  Striimpell) ;  er  laftt  den  Rock  auf-  und  zuknopfen, 
schreiben  und,  namentlich  bei  Frauen,  eine  Nadel  einfadeln  oder  eine  Schleife  binden 
bzw.  dieselbe  olfueu.  Auch  bei  eing-etlbten  Fing-er-  und  Handbewegungen  empfiehlt 
es  sich,  die  ganze  Extremitat  zu  entbloCen.  Man  bemerkt  so  am  besten  die  Ab- 
weichungen  von  der  physiologischen,  bei  gelaufigen  Muskelaktionen  mehr  minder 
zwanglosen  Fixierung  der  proximalen  Gelenke  und  sieht  vor  allem  deutlich  die 
auCerordentlich  wichtigen  Versuche  zum  Ausgleich  der  Storungen.  Wahrend  z.  B. 
gesunde,  des  Nahens  kundige,  normalsichtige  weibliche  Personen  durch  die  grofie 
Ose  einer  sog.  „Stopfnadel"  mit  Leichtigkeit  einen  Faden  ziehen,  auCern  sich  manch- 
mal  namentlich  ataktische  Bewegungsstorungen  sehr  deutlich  dadurch,  dal]  der 
Patientin  diese  Manipulation  nur  dann  gelingt,  wenn  sie  die  Oberarme  an  die  Brust- 
wand  legt  und  bei  moglichster  Annaherung  der  distalen  Enden  der  Unterarme  und 
dorsalflektierten  Handgelenken  die  Innenflache  der  Handwurzeln  aneinanderpreBt. 
Die  Patientin  versucht  also,  da  sich  sowohl  Ataxie  wie  Intentionstremor  mit  der 
Zunahme  des  Aktionsradius  gemeinhin  verstarken,  sich  die  Ausflihrung  der  auf- 
getragenen  Beschaftigung  dadurch  zu  erleichtern,  daB  sie  durch  krampfhaft  starre 
Feststellung  aller  nicht  direkt  an  der  Bewegung  beteiligten  proximalen  Gelenke  der 
Extremitat  den  Aktionsradius  moglichst  beschrankt.  Dasselbe  Experiment  stellt  man 
bei  Mannern  derart  an,  daC  man  sie  auffordert,  einen  auf  einem  Kartenblatt  be- 
zeichneten  Punkt  zu  durchstechen. 

Unter  welcher  Vor aussetzung  nun  fallen  die  bei 
einer   willkiirlichen  Muskelaktion   auftretenden  Be- 
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w  e  g  u  n  g*  s  s  t  o  r  u  n  g  e  n  u  n  t  e r  den  Be  griff  d  e  r  A  t  a  x  i  e  ? 
Wenn  z.  B.  bei  der  Ausfiihrung  einer  Zielbewegung  mit  dem  zu- 
vor  vollkommen  ruhig  herabhangenden  Arm  die  Fingerspitze  urn 
einen  Ruhepunkt  rhythmische ,  gleichmaBige  Oszillationen  ausfiihrt, 
deren  Schwingungsamplitude  mit  der  VergroBerung  des  Aktions- 
radius  wachsen  kann,  liegt  sicherlich  ein  echter  „Intentionstremor" 
vor.  Sind  aber  die  Bewegungen  der  Fingerspitze  bei  stetig  sich 
verandernder  Bewegungsachse  unregelmaJBige ,  unsichere,  suchende 
und  ausfahrende,  dann  handelt  es  sich  unseres  Ermessens  um  Ataxie. 
Wer  diese  unterscheidenden  Kriterien  in  den  Fallen  von  Sclerose  en 
plaques  beach tet,  wird  unsere  Anschauung,  d  a  B  in  f r  ii h  e r  e n  K  r  a n k - 
h e i t s s t a d i e n  g e w 6 h n  1  i c h  n i c h t  ,,  I n t e n  t i o n s t r e m or", 
son d em  eine  ataktische  Bewegungs stoning  vorhanden 
ist,  bestatigt  finden.  Die  Ataxie  der  Arme  ieu6  man  zweifellos 
zn  den  Friihsymptomen  der  Erkrankuiig  reclmen.  Sie  war  in 
der  Mehrzahl  unserer  Falle  schon  zur  Zeit  der  ersten  Aufnahme  in  die 
Klinik  nachweisbar.  In  spateren  Stadien  vermischen  sich  allerdings 
haufig  die  Ziige  des  echten  Intentionstremor  mit  ihr,  so  dafi  eine  rein- 
liche  Scheidung  beider  Bewegungsstorungen  ungemein  schwierig  bzw. 
unmoglich  wird.  Die  entgegengesetzte  Anschauung,  dafi  die  Ataxie 
meist  erst  sekundar  zum  Intentionstremor  hinzutritt,  kann  meines  Er- 
messens nur  darauf  beruhen,  daB  die  ataktische  Bewegungs- 
s  to  rung  bei  der  disseminierten  Herdsklerose  wegen 
ihrer  in  friiheren  Krankheitss tadien  gemeinhin  nur 
relativ  ge  ring  en  Auspragung  verkannt  und  iibersehen 
wird.  Man  kann  einwenden,  daB  die  Zielbewegungen  vieler  Patienten 
namentlich  bei  der  ersten  Untersuchung  mittels  der  oben  beschriebenen 
Methoden  unter  dem  EinfluB  einer  psychischen  Erregung  etwas  un- 
sicher  und  ausfahrend  werden  konnen,  ohne  daB  eine  echte  Ataxie 
vorzuliegen  braucht.  Die  Wiederholung  der  Priifung  und  die  Ana- 
lyse der  Bewegungsstorung  werden  denjenigen,  der  die  neurologische 
Untersiichung'stechnik  beherrscht ,  sicherlich  vor  Verwechsliingen 
schiitzen.  Wahrend  die  Ataxie  der  Arme  wie  fast  alle 
Friihsymptome  manchmal  nur  angedeutet  und  dem  f ii r 
die  multiple  Skier ose  giiltigen  Gesetze  des  Wechsels 
an  Intensitat  unterworfen  ist,  sowie  zuweilen  sogar 
als  ephemereErscheinungwieder  lan g ere  oder  kiirzere 
Zeitverschwinden  kann,  pflegt  sie  mit  dem  weiteren 
Fortschreiten  der  Erkrankung  eine  groBere  Stabilitat 
und  zunehmend  deutlichere  Auspragung  zu  gewinnen. 
Die  Kombination  der  ataktischen  Bewegungsstorung  mit  echtem 
„In  tent  ions  tremor"  besitzt  aber  eine  ausgesprochene  Vorliebe 
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fur  fortgeschrittene  Falle  und  die  Endstadien  der  Erkrankung.  Sie 
vergesellschaftet  sich  mit  ihm  meist  erst  dann,  wenn  eine  ihrer  Kom- 
ponenten,  namlich  die  sog,  „statische"  Ataxie  (im  Shine 
Stritm pells)  immer  mehr  in  den  Vordergrund  tritt.  Wir  mlissen 
uns  mit  dieser  Komponente  etwas  naher  befassen. 

Wenn  ein  Kranker,  der  eine  leichte  ataktische  Bewegungsstorung 
in  den  nicht  paretischen,  oberen  Extremitaten  zeigt,  bei  abduziertem 
Oberarm  die  wagerecht  und  in  einer  Ebene  liegenden  Indices  in  eine 
Entfernung  der  Fingerspitzen  von  ca.  1  cm  zu  bringen  versucht,  so 
mitilingt  dies  im  Gegensatz  zur  Norm  fast  stets.  Bald  verringert  oder 
vergroBert  sich  etwas  die  Distanz  der  Fingerspitzen  voneinander,  bald 
weichen  die  Finger  nach  oben  oder  unten,  nacli  rechts  oder  links  ab, 
kurz  —  es  zeigen  sich  Bewegungen,  die  sich  besonders  durch  den 
Mangel  an  gesetzmafngen,  rhythmischen  Oszillationen,  welche  zuweilen 
bei  demselben  Versuch  auch  auf  der  Basis  des  ,,Intentionstremors" 
auftreten,  als  ataktische  charakterisieren.  Eine  Vorbedingung  der 
Koordination  von  Willkiirbewegungen  ist  nun  die  Integritat  unserer 
normalen  Fahigkeit.  eine  bestimmte  Innervation  festzuhalten.  Bei  der 
multiplen  Sklerose  ist  aber  haufig  schon  friihzeitig  die  zur  Einhaltung 
einer  bestimmten  Stellung  unserer  Glieder  notwendige,  anhaltende 
,.statische"  Fixation  im  Bereich  der  an  der  Aktion  beteiligten  Muskel- 
gruppen  gestort.  Der  Begriindung  der  Tatsache,  daB  in  spateren 
Stadien  namentlich  die  mangelhafte  statische  Fixation  der  Gelenke 
eine  wesentliche  Verstarkung  der  Bewegungsstorung  verursacht, 
miissen  wir  die  Prazisierung  unseres  Staiulpimktes  in  der  Ataxie- 
frage  voranstellen. 

Der  Schwerpunkt  unserer  Darstellung  soil  hierbei  nicht  in  einer 
kritischen  Erorterung  verwickelter  patho-physiologischer  Probleme 
liegen.  Solange  sich  noch  die  Anschauungen  der  Neurologen  iiber 
die  Entstehung  und  das  Wesen  der  Koordinationsstorungen  wider- 
sprechen,  gilt  uns  als  Mafistab  far  die  Bewertung  dieser  oder  jener 
Theorie  vor  allem  ihre  klinische  Fruchtbarkeit.  Ich  will  also  im 
wesentlichen  nur  jene,  meines  Ermessens  sichergestellte,  fiir  die  Dia- 
gnose und  Differentialdiagnose  der  Gehirn-Riickenmarksleiden  wich- 
tigen  Gesichtspunkte  betonen,  die  sich  aus  der  sorgfaltigen  Beob- 
achtung  am  Krankenbett  ergeben. 

Der  Kliniker  kann  zwei  Hanptfornieii  der  Ataxie  unterscheiden : 

1.  ataktische  Bewegungsstorungen  mit  gleichzei- 
tigem  Ausfall  bewuBter  Empfindungen. 

2.  ataktische  Bewegungsstorungen  oline  erkenn- 
baren  Ausfall  bewuBter  Empfindungen. 

Bei  der  Besprechung  der  ersten  Hauptform  der  Ataxie 
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miissen  uns  zunachst  die  Beziehungen  zwischen  Korpersensibilitat 
und  der  Koordination  willkiirlicher  Muskelaktionen  beschaftigen. 
Nur  unter  der  Voraussetzung,  daB  der  von  Empfindungsanom alien 
freie  Arm  das  physiologische  MaB  zentripetaler  Erregungen  an  das 
Zentralorgan  sendet,  konnen  im  Laufe  der  ontogenetisehen  Entwick- 
lung  die  ungeschickten  Versuclie  des  Kindes  den  Charakter  ziel- 
bewuBter,  exakter  Bewegungen  annehmen.  Die  Empfindungsqualitaten. 
welclien  bei  der  durch  zentripetale  Einfliisse  bedingten  Regulierung 
unserer  Aktionen  die  wesentiicliste  Rolle  zufallen,  sind  wohl  diejenigen, 
welche  man  unter  dem  Begriff  der  Tiefensensibilitat  zusammenfaBt. 
Da  durch  wird  uns  audi  die  Tatsache  verstandlich , 
daB  neur ologisch  nachweisbare  Storungen  der  Be- 
wegungs-  und  Lageempfindungen,  welche  sich  nicht  auf 
die  distalsten  En  den  der  Extremitaten  beschranken, 
stets  mit  ataktischen  Bewegungs storungen  verkniipft 
sind.1)  Die  Anschauung,  daB  die  Sensibilitat  zwar  zum  Erlernen 
koordinierter  Bewegungen  notwendig,  flir  die  Ausfiihrungen  bereits 
eingeiibter  jedoch  entbehrlich  ist,  steht  nicht  nur  mit  den  Ergebnissen 
der  Physiologie,  sondern  audi  der  Pathologie  in  Widerspruch.  Ich 
wahle  zur  Illustration  dieser  Verhaltnisse  ein  bekanntes  Beispiel 
(cf.  Ziehen).  Viele  Klavierspieler  sind  imstande,  ein  haufig  ge- 
spieltes  Stiick  selbst  dann,  wenn  die  Einiibung  an  die  Koordination 
der  Fingerbewegungen  groBe  Anforderungen  stellt,  ohne  Fehler  vor- 
zutragen,  wenn  auch  ihre  Gedanken  bei  ganz  anderen  Dingen  weilen. 
Die  „willkiirlichen"  Handlungen  konnen  also  durch  Ubung  den 
Charakter  automatischer  Akte  annehmen;  trotz  alledem  aber  ist  zum 
geregelten  Ablaut  dieser  automatischen ,  d.  h.  ernes  psychischen 
Korrelats  entbehrenden ,  komplizierten  Muskelaktion  eine  intakte 
Sensibilitat  der  beteiligten  Extremitaten  Vorbedingung,  wenn  auch 
die  zentripetalen  Erregungen  keineswegs  zu  bewuBten  Empfindungen 
fiihren  miissen.  Diese  automatischen  Reaktionen  unterscheiden  sich 
ja  von  niederen  Reflexen  mit  konstanten,  gleichmaBigen,  motorischen, 
auf  diesen  oder  jenen  auBeren  Reiz  erfolgenden  Ausschlag  dadurch, 
daB  ihr  Ablaut  durch  interkurrierende  sensible  Eindriicke  reguliert 
und  modifiziert  werden  kann.  Ziehen  vergleicht  sie  mit  dem  Ver- 
halten  des  Frosches,  dessen  GroBhirn  ausschlieBlich  des  Sehhugels 
weggenommen  ist.  Bringt  man  das  Tier  durch  einen  Stich  zum  Fort- 
hiipfen,  so  weicht  er  trotzdem  einem  Hindernis  aus.   Die  motorisclie 

J)  Ich  bemerke  hierbei,  daB  wir  niemals  isolierte  Drucksiunlahmungen,  sonderu 
nur  Kombinationeu  derselben  mit  Storungen  der  Lage-  und  Bewegungsempfindungen 
beobachtet  haben;  die  engste  Verkniipfung  beider  Empfindungsqualitaten  auch  im 
Verlaufe  ihrer  Fasern,  kann  keinem  Zweifel  unterliegen. 
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Bewegung  wird  also  durcli  einen  interkurrenten,  optischen  Eeiz  modi- 
fiziert.  Weiterhin  steht  fest,  daB  zur  Einleitung  aktiver,  aus  Will- 
kiirhandlungen  entstandenen,  „automatischen"  koordinierten  Bewegungen 
die  Sensibilitat  notwendig  ist.  Storungen  der  Lage-  und  Bewegungs- 
empfiiidiingen  mlissen  zum  Mangel  an  Orientierung  iiber  die  Stellung 
unserer  Glieder  fiihren  und  schon  das  richtige  Einsetzen  einer  Muskel- 
aktion  am  Orte  der  Lasion  verliindern  —  unter  der  Voraussicht 
natiirlich,  daB  man  Kompensationsversuclie  (s.  u.)  ausschaltet.  Bitten 
wir  z.  B.  einen  Patienten1)  mit  ganz  oder  annahernd  intakter  Moti- 
litat,  aber  mit  einer  totalen  oder  auf  die  Tiefensensibilitat  beschrankten 
Anasthesie  einer  Hand,  beide  Arme  mit  gestreckten  und  leiclit  ge- 
spreizten  Fingern  vorzuhalten,  so  gelingt  es  dem  Kranken  durch 
die  stetige  Kontrolle  seiner  anasthetischen  Finger  mittels  des  Auges 
leidlich,  die  Finger  in  der  beschriebenen  Stellung  zu  fixieren,  wenn 
man  audi  bei  genauer  Beobaclitung  leiclite  Aberrationen  und  korri- 
gierende  Bewegungen  in  den  Metacarpophalangealgelenken  der  kranken 
Seite  gewohnlich  sielit.  Bei  Ausschlufi  der  Augenkontrolle  aber  zeigt 
sicli  bald  eine  eigentiimliche  „statisclie"  Unruhe  der  Finger,  die  in 
diesem  Falle  als  eine  sensorische,  statische  Ataxie  (Strtimpell) 
aufgefaJBt  werden  mufi. 

Wahrend  nun  die  Ataxie  mit  Stoning  der  bewufiten 
Empfindungen,  insbesondere  der  Tiefensensibilitat  bei  anderen 
Ner ven krankli eiten ,  vor  allem  bei  der  Tabes  und  manclien  Formen 
der  Polyneuritis  eine  grofle  Bedeutung  besitzt,  findet  sie  sicli  bei 
der  multiplen  Sklerose  zweifellos  nur  ausn alims weise.  Das 
Mngt  damit  zusammen,  daB  die  Storungen  der  Tiefensensibilitat  bier 
inkonstant,  sowie  geringfiigig  sind  und  sich  meist  nur  auf  die  distalsten 
Gelenke  bescliranken.  Bestelien  aber  in  den  Spatstadien  starkere 
Emplindungsanomalien,  so  pflegt  die  begleitende  motorische  Lahmung 
die  Ataxie  zu  verdecken. 

Falle,  in  denen  die  bewuSte  Sensibilitat  zwar  derart  geschadigt  ist, 
daB  die  relative  Geringfiigigkeit  der  Empfindungsanomalien  im  MiB- 
verhaltnis  steht  zur  Intensitat  der  ataktischen  Bewegungsstorung, 
bilden  den  Ubergang  zur  zweiten  Hauptform. 

Die  Ataxie  ohne  erkennbaren  Ausfall  bewuBter 
Emp  fin  dun  gen  unterscheidet  sich  bei  der  neuro- 
logisc hen  Unter suchung  von  dem  soeben  beschriebenen 
Typus  schon  dadurch,  daB  ihre  Intensitat  durch  Aus- 
schaltung  der  Augenkontrolle  nur  in  relativ  geringem 


J)  Vgl.  die  Ausfiihrungen  Striim pells:  Uber  die  Storungen  der  Bewegungen 
bei  fast  vollstandiger  Anasthesie  eines  Armes,  in  der  Zeitschr.  f.  Nervenh.  Bd.  XXIII  p.  1. 
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MaBe  beeinfluBt  wird;  die  Unsicherheit  der  Ataktisclien  mit 
Stoning  der  Tiefensensibilitat  steigert  sich  also  oculis  clausis  ganz 
erheblich,  weil  die  Kompensationversuche  durch  eine  scharfere  Augen- 
kontrolle  der  Arm-  und   insbesondere  Fingerbewegung  wegfallen, 
wahrend  der  Ataktisclie  mit  intakter,  bewuBter  Empfindung  ohne 
Hilfe  des  Seliorgans  iiber  die  Lage  seiner  Glieder  selbst  dann,  wenn 
sie  vom  richtigen  Wege  abgewichen  sind,  orientiert  bleibt.  Eine 
geringe  Zunalime  der  Ataxie  auch  bei  der  letzteren  Form  darf  jedoch 
niclit  iiberraschen.   Die  Assoziation  der  Hand-  und  Augenbewegungen 
geliort  ja  zu  den  in  psychologischer  Hinsicht  wichtigsten  Akten ;  es 
ist  deshalb  leicht  verstandlich,  daB  die  Funktion  der  unter  der  Leitung 
des  Auges  gelibten  und  erzogenen  Hand  oculis  clausis  trotz  normaler 
Empfindung  etwas  an  Sicherheit  veiiiert.   Die  ataktisclie  Bewegungs- 
storung  ohne  Anomalien  der  bewuBten  Sensibilitat  kann  entweder 
durcli  den  Ausfall  zentripetaler  Erregungen,  welciie  niclit  zu  bewuBten 
Empfindungen  fiihren,  oder  durch  Schaden  auf  den  zentrifugalen  Ab- 
schnitt  der  Balmen  fur  koordinierte  Willkurbewegungen  oder  endlich 
durch  abnorme  Funktion  des  Ubertragungsortes  bedingt  sein.  Die 
Intaktheit  der  bewuBten  Sensibilitat  beweist  namlich  keineswegs  eine 
normale  Regulierung  durch  zentripetale  Reize.    Von  dem  machtigen 
Reizstrome,  der  von  den  Gelenken,  den  Sehnen,  den  Fascien,  den 
Muskeln  nach  dem  Zentralnervensystem  sich  ergiefit,  fiilirt  sicherlich 
nur  ein  der  Rinde  zuflieBender  Teil  zu  bewuBteu  Empfindungen  (cf. 
Bickel).    Weiterhin  pflegen  wir  bei  der  Untersuchung  gemeinhin 
nur  einzelne  Qualitaten  des  letzteren  zu  prufen,  namentlich  den  Druck- 
sinn  und  das  Gefiihl  far  passive  und  aktive  Bewegun gen ;  sowie  fiir 
die  Lage  der  Glieder,  andere  aber,  wie  z.  B.  den  „Kraftsinn",  oft  zu 
vernachlassigen.    Aufierdem  ist  es  wohl  denkbar,  daB  der  Mangel  an 
„Koordination"   durch  peripherische  Erregungen  ein  viel  feineres 
Reagens  auch  fiir  den  Ausfall  bewuBter  Empfindungen  darstellen 
kann  als  die  iiblichen  zweifellos  groben  Sen sibilit atspriif ungen  der 
Neurologen.    Da  sich  auch  die  komplizierten  Handlungen  in  letzter 
Linie  nach  dem  Schema  des  einfachen  Reflexes  aufbauen  (cf.  Strii  m  pel  1), 
miissen  auch  Anomalien  im  Gebiet  des  Ubertragungsortes  (Steigerungen 
oder  Herabsetzungen    der   Erregbarkeit ,  Leitungsunterbrechungen 
zwischen  Ganglienzellen  usw.)  die  richtige  Verwertung  und  Ubertra- 
gung  zentripetaler  Erregungen  gefahrden.  Aifektionen  der  motorischen 
Bahnen,  welche  zu  den  bei  koordinierten  Bewegungen  in  Funktion 
tretenden  Muskeln  fiihren,  konnen  „motorische  Ataxie"  im  Sinne 
Striimpells  bedingen.    Sie  sind  wohl  imstande,  eine  mangelhafte 
zeitliche  und  ortliche  Abstufung  in  der  Innervation  und  ungeniigende 
Fixierung  der  proximalen  Gelenke  zu  bedingen. 
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Bei  der  Sclerosis  multiplex  nun  zeigte  die  Ataxie 
in  unseren  Fallen  fast  stets  die  Merkmale  der  atak- 
t  i  s  c  h  e  n  B  e  w  e  g  u  n  g  s  s  t  o  r  u  n  g  oh ne  Alteration  der  bewuB- 
ten  Emp  fin  dung.  War  die  Tief enempfi  n  dung  geschadigt ,  so  ge- 
niigten  ihr  Grad  und  ihre  Ausdelmung  nicht  zur  Annahme  einer  sen- 
sorisclien  Ataxie.  Dafi  der  klinischen  Entauflerung  dieser  Ataxie  bei 
der  multiplen  Sklerose  gewisse  eigenartige  Ziige  anhaften,  die 
sie  z.  B.  von  derjenigen  bei  der  Tabes  unterscheiden ,  ist  zweifellos 
richtig.  Es  felilen  bei  Zielbewegungen  mit  den  Handen  im  Gegen- 
satz  zur  systematischen  Hinterstrangerkrankung  das  abnorm  sclmelle 
Tempo  der  Einzelbewegungen  und  die  iibermafiige  Kontraktion  der 
Agonisten.  Diese  Differenzen  erkliiren  sich  zwanglos  aus  dem  Ver- 
halten  des  Muskeltonus  und  der  Sensibilitat  bei  beiden  Erkrankuugen. 
Die  multiple  Sklerose  neigt  zur  Steigerung  des  Muskeltonus,  die  Tabes 
zur  Herabsetzung.  Die  Hypertonie  nun  disponiert  zur  Verlangsamung 
der  Muskelaktion ,  die  Hypotonie  jecloch  zu  einer  Beschleunigung. 
Wahrend  die  Hypertonie  der  Antagonisten  das  prompte  Einsetzen 
der  Agonistenkontraktion  erscliwert  und  sie  abnorm  leielit  henimt, 
felilt  bei  der  Hypotonie  des  Tabikers  die  rechtzeitige  Dampfung  der 
Agonistenwirkung  durch  Anspannung  der  Antagonisten.  Weiterhin 
gestattet  im  Gegensatz  zum  Tabiker  die  intakte  Tiefensensibilitat  des 
Patienten  mit  multipler  Sklerose  eine  wesentlich  leichtere  und  friili- 
zeitige  Korrektur  des  abnormen  motorischen  Ausschlages  audi  ohne 
Unterstiitzung  der  Augenkontrolle.  Diese  Korrekturversuche  sind,  wie 
icli  liier  einschalten  muB,  fiir  die  Analyse  der  Bewegungsstorungen  in 
den  Armen  von  groMer  Bedeutung.  Wabrend  z.  B.  die  rliytlimisclien 
Oszillationen  des  ecliten  Intentionstremors  durchaus  unwillkiirliclie 
Muskelaktionen  darstellen,  setzt  sich  die  ataktische  Bewegungsstorung 
des  Patienten  mit  multipler  Sklerose  aus  2  verschiedenen  Komponenten 
zusammen.  Wenn  z.  B.  der  Kranke  bei  Zielversuchen  mit  der  Finger- 
spitze  nach  diesem  oder  jenem  auBeren  Gegenstand  infolge  der  Stoning 
in  der  Koordination  am  Ziele  ..vorbeifahrt'' ,  so  versucht  er  audi 
oculis  clausis ,  unterstiitzt  von  bewufiten  Emplindungen .  welche  der 
Arm  nach  der  Rinde  sendet,  diese  „ausfahrenden"  Bewegungen  durch 
einen  neuen  Willensimpuls  zu  korrigieren,  der  prompte  Ausgleich  aber 
durch  den  bewufiten  Korrekturversuch  wird  dadurch  gestort,  daB  die 
neue  „suchende"  Bewegung  wiederum  „ausfahrend"  wird  usw.  Wahrend 
also  die  unwillkurlichen  Oszillationen  des  Intentions- 
tremors  n ur  durch  bewufite  Aktionen  ausgelost  bzw. 
verstarkt  und  unterhalten  werden,  entsprechen  die 
Zielversuche  bei  der  Ataxie  ohne  Ausfall  bewufiter 
Empfindungen  der  Resultierenden  aus  dem  stetigen 
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Kampfe  zweier  Komponenten,  namlich  unwillkiir lichen 
Fehlern  und  willkiirl ich en  Korrekt urversuchen. 

Das  Auftreten  der  Ataxie  bedeutet  gewissermaBen  einen  Ruck- 
fall  in  die  Kinderstube.  Die  feine  Abstufung  isolierter  Muskelbe- 
wegungen  verdankt  der  wachsende  Organismus  nur  der  stetigen 
Ubung  und  bewuBten  Eegulierung  seiner  Aktionen  auf  der  morpho- 
logischen  Grundlage  der  Weiterentwicklung  der  motorischen  Hirnrinde 
und  Pyramidenbahn.  Leichtere  Lasionen  der  Pyramidenbahn  werden 
demgemafi  zunachst,  namentlich  im  Gefolge  eines  Prozesses,  bei  dem 
der  zur  Lahmung  fiihrende  Untergang  der  Nervenfasern  in  den  Hinter- 
grund  tritt  gegeniiber  einer  melir  minder  „funktionellen"  Schadigung 
durcli  die  Entmarkung,  die  Harraonie  individueller  Bewegungsformen 
(cf.  Str iimp ell)  storen  und  die  generellen  d.  h.  solche  Aktionen, 
die  gewissen  allgemeinen  der  Gattung  zukommenden  Zwecken  dienen, 
(Gleichgewichtserhaltung,  Ortsbewegung  usw.  cf.  Str  limp  ell)  vorerst 
noch  verschonen. 

Namentlich  in  fortgesclirittenen  Fallen  bereitet  oft  das  klinisclie 
Bild  der  ataktisclien  Bewegungsstorung  bei  der  mult  i  pi  en  Sklerose 
dem  Versuch  einer  genauen  Analyse  deshalb  groBe  Schwierigkeiten, 
weil  die  zunehmende  Ataxie  sich  mit  wachsender  Hypertonic ,  mit 
starkeren  Paresen  einzelner  Muskelgruppen  und,  wie  ich  schon  oben 
erwahnte,  mit  edit  em,  sich  zu  rich  tig  em  Wackeln  stei- 
gernden  Intenti onstremor  verkniipfen  kann.  Vor  allem 
muB  der  grobschlagige  oszillatorische  Zitterklonus  (s.  u.),  welcher  die 
groBen  Gelenke  bevorzugt,  die  Bewegungen  noch  unsicherer  ge- 
stalten  infolge  der  auBerordentlich  mangelhaften  „statischen"  Fixation 
der  proximalen  Gelenke.  Die  zwanglose  Ausfuhrung  audi  ganz 
einfacher  Muskelaktion,  z.  B.  einer  Beugung  des  Arms  im  Ellen- 
bogengelenk,  verlangt  namlich  eine  gleichzeitige,  unbewuBte,  „asso- 
ziierte"  Feststellung  des  Oberarms  in  der  Articulatio  humeri  durch 
die  Anspannung  der  Schultermuskeln  und  Brustmuskeln.  Bei  kom- 
plizierteren  Bewegungen  muB  jedoch  an  die  S telle  einer  mehr  minder 
starren  Fixierung  der  proximalen  Segmente  eine  stetige  Variation 
derselben  wahrend  der  Muskelaktion  treten  (cf.  Schrift  usw.). 
Namentlich  bei  Kombination  von  Ataxie  mit  Intentionstremor  muB 
die  Notwendigkeit  eines  groBeren  Kraftaufwandes  bei  der  Kontraktion 
der  direkt  beteiligten  Motoren  die  Riickwirkung  dieser  durch  ,,statische 
Ataxie"  und  Zitterklonus  geschadigte  Fixierung  noch  erheblich  vergroBern. 

Wahrend  in  unseren  Fallen  von  beginnender  multipler  Sklerose 
die  Bewegungsstorung  in  den  Armen  wenigstens  in  einer  Minderzahl 
der  Beobachtungen  die  klinischen  Merkmale  des  Bewegungszitterns 
zeigte,  haben  wir  in  den  B einen  niemals  mit  Sicherheit 
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e  c  h  t  e  n  Intention  stremor,  s  o  n  d  e  r  n  s  t  e  t  s  n  u  r  A  t  a  x  i  e 
g  e  s  e  h  e  n.  Die  Griinde ,  warum  die  prozentuarische  Haufigkeit 
der  ataktischen  Bewegungsstorung  in  den  Beinen  gegeniiber  der- 
jenigen  in  den  oberen  Extremitaten  zuriicksteht  (etwa  50  Proz. 
gegeniiber  70  Proz.),  sind  naheliegend.  Vorerst  konnen  wir  uns  zum 
Nachweis  derselben  in  den  Armen  viel  feinerer  Metlioden  (Beschafti- 
gungsbewegungen,  Schrift  usw.)  bedienen  als  in  den  Beinen,  bei  denen 
wir  tins  oft  mit  dem  Knieliackenversuch  und  Zielbewegungen  mit  der 
Zehe  begniigen.  Dann  verdecken  starkere  Grade  von  spastischer 
Parese  durch  die  erhebliche  Beschrankung  der  aktiven  Bewegliclikeit 
die  Ataxie  in  den  unteren  Extremitaten  wesentlicli  haufiger  als  in  den 
oberen.  Die  Differenz  ist  also  z.  T.  eine  scheinbare,  z.  T.  aber  eine 
direkte  Folge  der  wesentlicli  starkeren  Beteilignng  der  oberen  Extre- 
mitaten an  den  Fasern  der  Pyramideiibalin,  die  durch  die  zerstreuten 
sklerotisclien  Plaques  auf  ilirem  langen  Verlauf  fast  regeimaBig  affi- 
ziert  wird.  Die  Pyramideiibalin  aber  leitet  hauptsachlich  die  moto- 
risclien  Impulse  fur  die  feiner  abgestuften  und  isolierten  Muskel- 
aktionen  (cf.  Striimpell),  deren  Zahl  und  Auspragung  in  den  Armen 
die  mehr  minder  groben,  generellen  Bewegungen  in  den  Beinen  erheb- 
lich  tibertreffen.  Dafi  die  ataktischen  Bewegungen  im  Gefo]ge  der 
Sclerosis  multiplex  namentlich  beim  Kniehackenversuch  haufig  nicht 
so  stark  schleudernd  und  ausfahrend  sind  wie  bei  der  Tabes,  hangt 
hauptsachlich  mit  der  Verschiedenheit  des  Muskeltonus  bei  beiden 
Erkrankungen  zusammen  (cf.  oben).  Die  Ataxie  der  Beine  findet 
sich  meist  in  Verbindung  mit  spastischen  Paresen  leichteren  Grades 
oder  zumindest  mit  Steigerung  der  Sehnenreflexe.  Die  Ataxie  der 
Arme  jedoch  in  allerdings  mafiiger  Auspragung  ist  haufig  schon 
zu  einer  Zeit  vorhanden,  in  der  keine  wesentlichen  anderweitigen 
Storungen  der  Motilitat  nachweisbar  sind.  Es  fallen  in  dieser  Krank- 
heitsepoche  hochstens  eine  gleichzeitige  aber  geringfiigige  Lebhaftig- 
keit  der  Sehnenreflexe  und  eine  abnorme  Ermiidbarkeit  der  Muskulatur 
auf.  Die  ataktische  Bewegungstorung  ist  bald  einseitig,  bald  doppel- 
seitig,  bald  einseitig  starker.  In  manchen  Fallen  weist  die  Kombination 
von  Ataxie  eines  Amies  mit  einer  gleichseitigen  starkeren  oder  isolierten 
spastischen  Parese  des  Beines  auf  einen  hemiplegischen  Typus  hin. 
Oppenheim  hat  zuweilen  akutes  Einsetzen  von  Hemiataxie  der 
oberen  und  der  unteren  Extremitaten  gesehen ;  wir  selbst  beobachteten 
manchmal  eine  rasche  Auspragung  derselben  und  ausnahmsweise  audi 
das  Auftreten  im  xinschlufi  an  einen  apoplektiformen  Anfall. 

Der  EinfluB  der  ataktischen  Bewegungsstorung  auf  Gang  und 
Schrift  ist  zur  Vermeidung  von  Wiederholungen  in  einem  spateren 
Abschnitt  besprochen. 
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Die  anatomische  Begr tin dung  der  ataktischen  Bewegungs- 
storung  kann  aus  den  oben  erorterten  Griinden  bei  der  multiplen 
Sklerose  verschieden  sein.  Es  kommen  wohl  weniger  die  Herde  in 
den  Hinterstrangen,  als  vielleicht  solche  Affektionen  in  Betracht,  welclie 
die  in  den  Kleinliirnarmen  liegenden  Fasersysteme  an  dieser  oder 
jener  Stelle  ilires  Verlaufs  affizieren,  Genaueres  lafit  sich  bei  einer  Er- 
krankung,  deren  pathologiscli-anatomisches  Substrat  die  weite  Aussaat 
zahlreicher  Plaques  im  ganzen  Zentralnervensystem  ist,  nicht  angeben. 

2.  Der  ^Intentionstremor". 

Unter  den  vielgestaltigen  Formen  jener  krankhaften  unwillkiir- 
liclien  Bewegungen,  welclie  man  als  „motorische  Beizerscheinungen" 
bezeichnet,  stellt  bei  der  multiplen  Sklerose  der  sog.  ^Intentions- 
tremor^1)  eine  derart  wichtige  unci  hervorstechende  klinisclie  Er- 
scheinung  dar.  dan  dieselbe  seit  Charcot  zu  den  „  Kardinalsy  mptomen " 
der  Erkrankung  zahlt.  Man  sollte  unter  Intentionstremor  nur  un- 
willkurliche,  annahernd  regelmalMge  Oszillationen  von  relativ  groBer 
S  ch  win  g  u  ngs  am  pi  i  t  u  d  e  verstehen,  die  bei  willkurliclien  Bewegungen 
auftreten  und  in  den  rulienden  Muskeln  felilen.  Das  sinnfallige  Merk- 
mal,  welches  dieses  Bewegungszittern  von  an  deren  Formen  des  Tre- 
mors, z.  B.  dem  Buhetremor  bei  Paralysis  agitans,  scharf  unterscheidet, 
ist  uns  jetzt  so  gelaufig,  dan  die  in  friiherer  Zeit  drohende  Verwechs- 
lung  mit  der  Schuttellahmung  in  ausgebildeten  Fallen  kaum  mehr  in 
Frage  kommt.  Dennoch  war  aber  zur  richtigen  Erkennung  und 
Wiirdigung  dieser  Differenz  der  Scharf  blick  eines  Charcot  no  tig. 

Die  grofie  klinisclie  Bedeutung  dieses  gelegentlich  geradezu 
pathognostischen  Symptoms  wird  allgemein  anerkannt.  Der  Nach- 
weis  des  Intentionstremors  geni'igt  zweifellos  in  vielen  Fallen,  urn  die 
Diagnose  einer  multiplen  Sklerose  zumindest  wahrscheinlich  zu  machen. 
Bewegungszittern  findet  sich  allerdings  zuweilen  auch  bei  anderen 
Erkrankungen ,  z.  B.  bei  Merkurialismus ,  bei  Tumoren  der  hinteren 
Schadelgrube,  namentlicli  im  Kindesalter  und  bei  progressive!'  Paralyse; 
aber  abgesehen  von  der  weitaus  grofieren  relativen  Haufigkeit  bei  der 

J)  Oppenheim  weist  auf  die  Uugenauigkeit  der  wohl  von  Schultze  vor- 
geschlagenen  Bezeichnung  „Int  en tions tremor"  hin;  das  Zittern  begleitet  nach 
ihm  zwar  konstant  die  willkiirlichen  Bewegungen,  tritt  aber  zuweilen  auch  bei 
reflektorischen,  automatischen  und  Mitbewegungen  auf;  auCerdem  handelt  es  sich 
oft  nicht  um  eigentliches  Zittern,  sondern  urn  ein  richtiges  Wackeln.  Die  an  Stelle 
des  Intentionstremors  neuerdings  vielfach  iibliche  Bezeichnung  „Bewegungszittern" 
beriicksichtigt  zwar  den  ersten,  nicht  aber  den  zweiten  Einwand  gegen  diesen  Fach- 
ausdruck.  Ich  gebrauche  in  dieser  Arbeit  beide,  nicht  ganz  gliicklichen  Ausdrlicke 
vice  versa,  zumal  ich  eine  passendere  Bezeichnuug  nicht  finden  konnte. 
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Sclerosis  multiplex  verhindern  in  solchen  Fallen  meist  die  Begleiter- 
sch.einuag.en  eine  Verwechslung.  E s  1  i e g t  m  i  r  fern,  den  Wert 
dieses  Symptoms  im  konkreten  Fall  zu  sell  male  rn;  nach 
unserer  Erfahrung  aber  muB  man  beim  Versuch  einer 
Frtihdiagnose  einer  multiplen  Skier ose  in  der  grofien 
Men  rz  a  hi  der  Falle  auf  den  Intentionstremor,  der  eine 
nnverkennbare  Vorliebe  fiir  fortgesclirittene  Krank- 
lieitsstadien  besitzt,  leider  verzichten.  Die  Eesultate 
unserer  Statistik  harmonieren  mit  den  Angaben  anderer  Autoren 
keineswegs.  Probst  Hoffmann  und  F rankl-H ocliwart  kon- 
statieren  z.  B.  Bewegungszittern  in  75  Proz.  bzw.  71  Proz.  bzw.  50  Proz. 
ihrer  Falle,  wahrend  wir  selbst  den  echten  Intentionstremor  in 
kaiini  eine m  Viertel  der  Gesamtzalil  unserer  Beobach- 
tungen  verzeiehnet  fan  den.  Dieser  Widerspruch  erklart  sich  wolil 
aus  der  Verschiedenheit  der  Auffassung  liber  die  klinisclien  Merkmale 
dieser  Bewegungsstorung  einerseits,  und  iiber  ilire  differential-diagnosti- 
sche  Abgrenzung  von  der  nach  unserer  Meinung  in  frulien  Krankheits- 
stadien  wesentlich  haufigeren  Ataxie  andererseits.  Dieser  Umstand 
zwingt  mich,  nochmals  auf  die  gemeinsamen  und  trennenden 
Ziige  von  Ataxie  und  Intentionstremor  bei  der  multiplen 
Sklerose  zuriickzukommen. 

Beide  Bewegungsstorungen  steigern  sich  bei  psychischer  Er- 
regung  und  korperlicher  Ermiidung.  Der  EinfluB  dieser  Faktoren, 
die  schon  die  Exaktheit  normaler  Willensbewegungen  beeintrachtigen, 
bedarf  keiner  weiteren  Erklarung,  zumal  sich  bei  der  Sclerose  en 
plaques  haufig  eine  abnorme  geistige  Erregbarkeit  und  eine  abnorme 
korperliche  Ermiidbarkeit  finden.  Die  Intensitat  von  Ataxie  und 
Intentionstremor  nimmt  auBerdem  zu  mit  der  VergroBerung  des 
Aktionsradius,  mit  der  Notwendigkeit  einer  grofieren  Kraftanwendung, 
sowie  vielfach  auch  mit  dem  Wachsen  der  Anspriiclie  an  die  Koordi- 
nation  der  Bewegungen.  Die  Riickwirkung  dieser  oben  genannten 
Momente  erklart  sich  daraus,  dafi  beide  Motilitatsstorungen  zu  einer 
mangelhaften  Fixierung  der  proximalen  Segmente  bei  willkiirlichen 
Bewegungen  im  Bereich  der  distalen  fiihren.  Mit  der  Vergrotierung 
der  Bewegungsexkursion  vermehrt  sich  die  Zahl  der  festzustellenden 
Gelenke  und  mit  der  Notwendigkeit  einer  erheblicheren  Kraftentfal- 
tung  mufi  eine  Zunahme  der  Stabilitat  dieser  Fixierung  parallel  gehen. 
Wenn  z.  B.  ein  Kranker  mit  Intentionstremor  nach  einem  aufieren 
Gegenstand,  der  sich  in  gerade  noch  erreichbarer  Entfernung  befindet, 
Zielversuche  macht,  so  mufi  sich  das  Bewegungszittern  bei  seiner 
Vorliebe  fiir  die  groBeren  proximalen  Gelenke  der  Extremitaten 
wesentlich  starker  geltend  machen,  als  bei  Zielversuchen  nach  wesent- 
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licli  naher  gelegenen  Punkten.  Wenn  weiterhin  derselbe  Patient 
einen  schwereren  Gegenstand  (z.  B.  ein  mit  Wasser  gefiilltes  Gias) 
moglichst  ruhig  halten  soil,  so  wird  das  Zittern  trotz  erhaltener 
roher  Muskelkraft  noch  erheblich  deutlicher;  dieselbe  Erscheinung 
beobacliten  wir,  wenn  der  Zeigefinger  des  ganz  oder  annahernd  ge- 
streckten  Armes  in  der  Lnft  Buchstaben,  Kreise,  Wellenlinien  oder 
Figuren  zeichnen  soli.  Bei  derartigen  komplizierteren  Bewegnngen 
ist  eine  geregelte  Fixation  der  proximalen  Segmente  fiir  den  Patienten 
noch  wesentlicli  scliwieriger ,  weil  die  stetige  Anderung  der  Be- 
wegungsachse  eine  entsprechende  Variation  in  der  Feststellung  aller 
indirekt  an  der  Muskelaktion  beteiligten  Gelenke  erforderlich  maclit. 
Da  dieselben  Versuchsbedingungen  ancli  eine  Verstarkung  der  atak- 
tischen  Bewegungsstorung  verursachen,  gestatten  sie  bei  mafiiger  Aus- 
pragung  der  Bewegungsstorungen  keinen  einigermaBen  siclieren  Riick- 
schluB  darauf,  ob  Ataxie  oder  Intentionstremor  vorliegt.  In  zweifel- 
haften  Fallen  kann  man  nun  geneigt  sein,  die  Beeinf  1  us  sung  der 
Bewegungsstorung  durch  die  Augenkontr oil e  zur  Ent- 
scheidung  heranzuziehen.  Die  erhebliclie  Steigerung  einer  Bewegungs- 
storung bei  AugenschluB  ist  allerdings  ein  cliarakteristisches  Zeichen 
der  „sensorischen  Ataxie"  (im  Sinne  Striim pells),  weil  der  Versuch, 
die  Empfindungsanomalie  durch  Verscharfung  der  Augenkontrolle  zu 
kompensieren,  unmoglicli  gemacht  wird  (s.  oben).  Bei  der  Ataxie 
oline  nachweisbaren  Ausfall  an  bewuBten  Empfindungen  felilt  aber, 
wie  wir  sclion  oben  bemerkten,  oculis  clausis  eine  wesentliclie  Zu- 
nahme  der  Bewegungsstorung.  Das  Fehlen  einer  deutlichen 
Steigerung  der  Bewegungsstorungen  nacli  AusscliluB 
der  Augenkontrolle  spricht  also  bei  der  multiple nSkle- 
rose  keineswegs  gegen  die  Anna  lime  einer  Ataxie.  In 
Grenzfallen  bleibt  also  zur  Unterscheidung  zwischen  Intentionstremor 
und  Ataxie  nur  das  schon  friiher  angegebene  Kriterium  iibrig:  Der 
motorisclie  Aussclilag  besteht  bei  dem  Intentions- 
tremor in  unwillkiirliclien,  rhytlimischen,  oszillato- 
rischen  Schwingungen  urn  eine  Gleichgewichtslage, 
bei  der  Ataxie  ohne  erkennbaren  Ausfall  bewuBter 
Empfindungen  jedoch  in  durcliaus  unregelmaBigen, 
suclienden  und  ausfahrenden  Bewegungen,  welche  der 
Resultierenden  aus  der  unwillkurlichen  Motilitats- 
storung  und  bewuBten  Korrektur  entspreclien  und  da- 
rn i  t  also  eines  psychischen  Korrelats  w  ah  rend  der 
ganzen  Dauer  der  Bewegung  nicht  entbehren. 

Ob  die  graphische  Darstellung  (cf.  Huber)  der  Bewegungs- 
storungen und  besonders  Sommers  Methode  ihrer  dreidimensionalen 
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Analyse  bei  der  Unterscheidung  zwischen  Ataxie  und  Intentionstremor 
fiir  die  klinische  Forschung  wesentlich  mehr  leisten  als  die  iiblichen 
Untersuchungsmethoden,  ist  recht  zweifelhaft ;  genaue  Beachtung  aber 
verdienen  die  Veranderungen  der  Schrift  (s.  u.). 

Der  Prozentsatz  der  Falle  mit  Intentionstremor  ist  zweifellos 
groBen  von  der  Eigenart  des  Materials  abhangigen  Schwankungen 
unterworfen.  Der  Befund,  dafi  nur  in  einer  Minderzahl  unserer  Falle 
Intentionstremor  bestand,  entspricht  der  Berechnung  aus  dem  Material 
einer  Klinik,  die  zwar  liber  Kranke  in  den  verschiedensten  Stadien 
des  Leidens  verfiigt,  den  einzelnen  Patienten  aber  gewohnlich  nur 
v/ahrend  einzelner  Krankheitsphasen  und  nur  ausnalimsweise  bis 
zum  Exitus  beherbergt.  Die  Vorliebe  des  Intentionstremors  fiir  aus- 
gepragte  und  fortgeschrittene  Falle  bedingt  also  eine  wesentliche  Er- 
hohung  der  seine  Haufigkeit  illustrierenden  Prozentzahl,  so  daB  bei 
Beriicksiclitigung  der  autoptisch  kontrollierten  Beobaclitungen  nur  in 
einer  Minderzahl,  die  ich  auf  Grund  meiner  Statistik  ilber  Sektions- 
falle  auf  30  Proz.  veranschlage ,  wahrend  der  ganzen  Krankheits- 
dauer  vollig  vermifit  wird. 

Der  Intentionstremor  entwickelt  sich  bei  der  Sclerosis  multiplex 
meist  allmahlich  und  nur  selten  im  AnschluB  an  apoplektiforme  In- 
sulte  mit  naclifolgenden  Paresen.  Seine  Intensitat  kann  namentlich 
bei  dem  selteneren  Vorkommen  in  friilieren  Krankheitsstadien  oft 
wechseln.  Man  sielit  sogar  manchmal  geringere  Grade  wahrend 
langerer  Zeit,  vielleicht  sogar  dauernd  verschwinden.  Im  groBen  und 
ganzen  aber  besitzt  das  Bewegungszittern  in  ahnlicher  Weise  wie 
andere  Krankheitserscheinungen  (z.  B.  das  Skandieren),  welche  fort- 
geschrittene Falle  bevorzugen,  eine  wesentlich  grofiere  Stabilitat  als 
die  Fruhsymptome  der  Erkrankung.  Der  Intentionstremor  ist  selten er 
einseitig  als  doppelseitig.  Er  geht  oft  mit  Paresen  Hand  in  Hand, 
insofern  er  bald  nur  auf  der  Seite  der  Parese  vorkommt  oder  auf  der 
starker  paretischen  Halfte  intensiver  ist.  Das  Bewegungszittern  be- 
fiillt  am  haufigsten  und  starksten  die  Anne,  in  vielen  Fallen  aber  audi 
den  Bumpf  und  den  Kopf,  nur  selten  jedoch  die  Kinn-  und  Gesichts- 
muskulatur,  aber  —  wenigstens  nach  unserer  Erfahrung  —  in  deut- 
licher  Auspragung  hochstens  ausnahmsweise  die  Beine.  In  den  oberen 
Extremitaten  bevorzugt  der  Tremor  die  groBeren  proximalen  Gelenke 
vor  den  kleineren  distalen,  insbesondere  den  Fingergelenken.  Wenn 
der  motorische  Ausschlag  oft  in  den  Handen  am  grofiten  ist,  so  beruht 
dies  gewohnlich  nicht  auf  einer  starkeren  Beteiligung  der  Hand-  oder 
Fingergelenke,  sondern  darauf,  dafi  der  Tremor  proximaler  Gelenke, 
insbesondere  des  Schultergelenks,  nach  den  Gesetzen  der  Hebelwirkung 
in  den  peripheren  Abschnitten  des  mehr  minder  gestreckt  nach  vorn 
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gehaltenen  Amies  sich  am  starksten  geltend  maclien  mufi.  Oft 
handelt  es  sicli  um  ein  massives  Zittern,  an  dem  sich  wohl  die  gauze 
Extremitat  beteiligt.  Namentlich  dadurch  nun,  dafi  der  Intentions- 
tremor  im  Gegensatz  zn  anderen  Formen  des  Zitterns  ancli  die 
groBeren  Gelenke  befallt,  entstehen  infolge  der  Ziinahme  der  Schwin- 
gimgsamplitiide  selir  liaufig  grobere  Schwankungen ,  die  man  nach 
dem  Vorschlage  Oppenlieims  als  „W  a  eke  In"  bezeichnet.  Ein 
Ubergreifen  des  Zitterns  auf  die  Gesichts-  mid  Kiefermuskulatur 
kommt  znweilen  for.  In  einer  Beobachtung  von  Brnns  kam  es 
sogar  infolgedessen  znr  Unterkieferluxation  (cf.  Oppenheim).  In- 
tentionstremor  der  Halsmuskulatur  anBert  sich  durch  Wackelbewegungen 
des  Kopfes  um  die  horizontale  oder  vertikale  Achse.  Da  der  Schwer- 
punkt  des  Kopfes  etwas  vor  dem  Mittelpunkt  des  Atlantooccipital- 
gelenkes  liegt,  mufi  der  Kopf,  der  nach  vorn  zu  kippen  droht,  durch 
die  Nackenmuskulatur  stets  fixiert  mid  dadurch  beim  Sklerotiker  ein 
Bewegungszittern  ausgelost  werden.  Beim  Stehen  und  Gehen  zeigt 
sich  das  Wackeln  des  Kopfes  gewohnlich  in  Form  eines  rhythmischen 
Nickens  durch  Oszillationen  der  an  der  Vorwarts-  und  Riickwarts- 
bewegung  des  Kopfes  beteiligten  Muskeln ;  beim  Ver such  des  Kranken, 
langsame,  aber  ausgiebige  Bewegungen  im  iUlantooccipitalgelenk 
auszuflihren,  treten  jedoch  an  Stelle  des  Nickens  gewohnlich  leichte 
seitliche  Bewegungen.  Die  aktive  Seitwartsbewegung  des  Kopfes  ist 
infolge  des  Intentionstremors  meist  eigentiimlich  saccadiert.  Ist  man 
daruber  im  Zweifel,  ob  die  Oszillationen  des  Kopfes  nur  durch  die 
Schwankungen  des  Rumpfes  bedingt  sind,  legt  man  am  besten  den 
Patienten  derart  auf  eine  flache  Unterlage  z.  B.  eine  Matratze,  daB 
der  gauze  Rumpf  mit  Ausnahme  des  Kopfes  unterstutzt  wird.  Bei  dem 
ungemein  charakteristischen  Wackeln  des  Bumpfes  handelt  es  sich  fast 
stets  um  eine  komplizierte,  nur  schwer  zu  analysierende  Bewegungs- 
storung.  Da  beim  Stehen  und  Gehen  zur  Erhaltung  des  Korper- 
gleichgewrichts  in  aufrechter  Stellung  die  tonische  Kontraktion  zahl- 
reicher  Muskelgruppen,  insbesondere  der  Stammesmuskulatur  notwendig 
ist,  wird  der  Intentionstremor  bei  Patienten,  die  im  Bett  vollig  ruhig 
liegen,  audi  bei  ruhigem,  aufrechtem  Stehen  Schwankungen  des 
Rumpfes  bedingen,  die  sich  natiirlich  beim  Gehen  noch  verstarken. 
Eine  genaue  Betrachtung  findet  aber  meist  keine  imwillkiirlichen, 
dem  echten  Zittern  vergleichbaren  Oszillationen,  sondern  ein  hin- 
sichtlich  der  Schwingungsamplitude  ungleichmafiiges  und  hinsichtlich 
der  Schwingungsdauer  unregelmaBiges  Wackeln".  Abgesehen  davon 
namlich,  dafi  die  durch  Bewegungszittern  entstehende  Gleichgewichts- 
storung  beim  Stehen  eine  stetige,  zum  Teil  bewuBte  Korrektur  ver- 
langt,  beeinflussen  die  meist  gleichzeitig  bestehende  Ataxie  und  Parese 
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in  den  unteren  Extremitaten  die  normale  Fixation  des  Rumpfes 
auf  den  Beinen,  ebenso  wie  manchmal  audi  eine  gleichzeitige  Rumpf- 
ataxie.  So  kommt  es  beim  aufrechtstehenden  oder  gehenden  Patienten 
mit  multipler  Sklerose,  daB  das  Schwanken  und  Wackeln  des 
Rumpfes  als  Resultat  der  Wechselwirkung  mehrerer  Komponenten 
haufig  eine  auBerordentlich  komplizierte  Stoning  der  statisclien 
Fixation  und  der  Bewegung  des  Rumpfes  darstellt.  Bei  gleich- 
zeitigen  Motilitatsstorungen  in  den  unteren  Extremitaten  muB  man  dem- 
gemafi  zur  Priifung  der  Rumpfbewegungen  nicht  nur  den  stehenden, 
sondern  auch  den  auf  der  Kante  eines  Stuhles  sitzenden  Patienten 
beobachten.  In  den  unteren  Extremitaten  haben  wir,  wie  ich  schon 
oben  betonte,  bei  der  Sclerosis  multiplex  niemals  einen  unwillkiiiiichen, 
oszillatorischen  Zitterklonus,  sondern  stets  nur  ataktische  Bewegungs- 
storungen  gesehen.  Oppenheim  dagegen  gibt  an,  daft  der  Tremor 
gewohnlich  auch  die  Beine  betrifft.  Er  hat  auch  beobachtet,  daB  bei 
Auslosung  des  Patellarsehnenreflexes  die  Streckung  des  Kniegelenks 
durch  den  Quadriceps  unter  Zittern  erfolgte.  Aus  der  Tatsache,  daB 
wir  trotz  unseres  groBen  Materials  iiber  ahnliche  Beobachtungen  nicht 
verfiigen,  schlieBen  wir  auf  die  groBe  Seltenheit  dieser  Erscheinungen. 
Auf  die  Erklarung  dieses  Befundes  kommen  wir  weiter  unten  zuriick. 

Gelegentlich  kommt  auch  ein  deutlicher  Ruhetremor  vor,  der 
durch  willkiirliche  Bewegungen  sich  verstarkt  und  dadurch  als  In- 
tentionstremor  imponiert.  Die  Verschiedenheit  der  Auffassung  iiber 
das  Wesen  des  Ruhetremors  bei  der  multiplen  Sklerose  hat  zu 
verschiedenen  Angaben  iiber  die  Haufigkeit  desselben  gefiihrt.  Das 
Auftreten  eines  oszillatorischen  Zitterklonus  im  herabhangenden  oder 
auf  einer  bequemen  Unterlage  liegenden  Arme  oder  in  dem  unter- 
stiitzten  Kopf  ist  im  Gegensatz  zur  Pseudosklerose  und  der  diffusen 
Hirnsklerose  zweifellos  recht  selten.  Gerade  in  solchen  Fallen  aber 
konnen  dann  bei  willkiirlichen  Bewegungen  Oszillationen  von  groBer 
Schwingungsamplitude  entstehen  („Pagodenzitternu),  die  bei  Patienten 
mit  multipler  Sklerose  in  fortgeschrittenen  Krankheitsstadien  gelegent- 
lich zur  Beobachtung  gelangen.  Ob  es  sich  dabei  urn  eine  Kombination 
mit  diffuser  Sklerose  handelt,  ist  moglich,  aber  nicht  sichergestellt.  Beim 
freien  Vorhalten  des  zuvor  ruhig  herabhangenden,  gestreckten  Armes 
sahen  wir  jedoch  in  fast  alien  Fallen  mit  echtem  Intentionstremor  bei 
genauer  und  wiederholter  Beobachtung  leichte  Schwankungen,  die  zu 
deutlichen  Oszillationen  sich  steigerten,  wenn  wir  bei  Zielbewegungen 
mit  den  Fingerspitzen  bei  abduziertem  Oberarme  die  Fingerkuppen 
in  einer  etwa  1  cm  betragenden  Entfernung  voneinander  aktiv 
fixieren  lieBen.  In  derselben  Weise  wie  der  Intentionstremor  des 
Kopfes  und  des  Rumpfes  auch  bei  scheinbar  ruhigem  Stehen  sich  in- 

Miiller,  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  und  Riickenmarks.  8 
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folge  der  Notwendigkeit  einer  stetigen  Anspannung  zahlreicher 
Muskeln  geltend  macht,  muB  auch  das  willkurliche  Festhalten  der 
oberen  Extremitat  in  einer  bestimmten  Innervationsstellung  das  Zittern 
ebenso  wie  bei  aktiver  Bewegung  auslosen.  Wenn  man  also  das  Ver- 
halten  des  Intention stremors  bei  den  eben  skizzierten  Zielversuchen 
exakter  priift,  wird  man  finden,  daB  auch  nach  dem  Sistieren 
der  Wilikiirbewegungen  bei  f  ortdauernder  aktiver 
Fixie rung  des  Gliedes  in  einer  bestimmten  S  t  e  1 1  u  n  g  der 
Tremor  s i c h  z w a r  verringert,  a b e r  n u r  a u s n a h m s w e i s e 
ganzlich  versch  windet.  Diese  Form  des  Ruhezitterns  ist  also 
in  Fallen  mit  Intentionstremor  eine  ganz  gewohnliche  Erscheinung 
und  keineswegs  eine  Durchbrechung  des  fur  die  multiple  Sklerose 
gtiltigen  Gesetzes.  Streng  genommen  ist  das  charakte- 
ristische  Merkmal  des  Tremors  bei  der  multiplen 
Sklerose  niclit  sein  Auftreten  bei  willkiir lichen  Be- 
wegungen,  bei  den  en  er  aller  dings  weitaus  am  stark- 
sten  ist,  sondern  seine  Auslosung  durch  eine  verstarkte 
willkurliche  Innervation  d  e  r  M  u  s  k  u  1  a  t  u  r ,  die  entweder 
mit  einem  Bewegungseffekt  verb  linden  ist,  oder  auch 
n u r  zur  statischen  Fixation  von  Segmenten  dient.  Bei 
dieser  Auffassung  verstehen  wir  auch,  daB  zwischen  dem  grobschlagigen 
starken  Zitterklonus,  der  sich  allerdings  in  recht  seltenen  Fallen  von 
multipler  Sklerose  in  derselben  AVeise  zeigt,  wie  man  ihn  prozen- 
tuarisch  wesentlich  haufiger  bei  der  Pseudosklerose  und  diffusen 
Sklerose  sieht,  und  zwischen  dem  „ Intentionstremor"  in  letzter  Linie 
kein  qualitatively  sondern  nur  ein  qiiantitativer  UPiterschiecl  besteht. 
Bei  normalen  Be wu B t sei n s z us t an d en  ist  namlich  die  willkurliche  Inner- 
vation der  unterstutzten  oder  frei  herabhangenden  Extremitat  kaum 
jemals  vollkommen  aufgehoben. 

Die  Patliogenese  des  Intentionstremors  ist  uns  hinsichtlich 
vieler  und  wesentlicher  Punkte  noch  durchaus  dunkel.  Schon  die 
grofle  Zahl  der  Theorien,  welche  sich  auch  jetzt  noch  bekampfen, 
deutet  an,  daB  die  bisherigen  Erklarungsversuche  nicht  befriedigen. 
Fast  jeder  Autor,  der  sich  naher  mit  diesem  Symptom  befaGt,  hat  in 
richtiger  Erkenntnis  der  Fehlerquellen  anderer  Anschauungen  alte 
Thesen  modifiziert  oder  neue  an  ihre  Stelle  zu  setzen  versucht.  Eine 
allgemeine  Anerkennung  aber  blieb  jedem  versagt.  Das  Fazit  meiner 
Ausfiihrungen,  welches  sich  hier  moglichst  auf  eine  kurze  kritische  Dar- 
stellung  der  Erklarungsversuche  beschrankt,  muB  demgemafi  leider  im 
wesentlichen  eine  Negation  der  bisherigen  Theorien  sein,  zumal  ich 
darauf  verzichte,  die  Literatur  um  neue,  aber  bei  Selbstkritik  ebenfalls 
insuffiziente  Thesen  zu  bereichern.    Ich  will  am  Schlufi  nur  einzelne 
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Gesichtspunkte  scharfer  hervorheben,  die  mis  das  Verstandnis  dieses 
eigentiimlichen  Zitterklonus  naher  rttcken. 

Da  der  Inteutionstremor  bei  fast  alien  anderen  Hirn-Riickenmarkskrankheiten 
fehlt  bzw.  auiJerordentlich  selten  ist,  muB  die  Erklarung  fiir  seine  grofie  Haufigkeit 
bei  der  Sclerosis  multiplex  entweder  in  der  Eigenart  des  pathologisch-anatomischen 
Prozesses  an  sich  oder  in  der  Pradilektion  der  Herde  fiir  gewisse  Teile  des  Nerven- 
systems  oder  in  einer  Kombination  dieser  beiden  Faktoren  liegen.  Der  Befund,  dafi 
in  den  sklerotischen  Plaques  zahlreiche,  aber  entmarkte  Nervenfasern  erhalten  sind, 
legt  nun  die  Frage  nahe,  ob  der  Verlust  der  Markscheiden  als  Ursache  des 
Bewegungszitterns  in  Betracht  kommt.  Striimpell  dachte  daran,  daft  die  Ent- 
markung  vielleicht  eine  abnorme  Querleitung  bedingen  konne  und  Charcot  meinte,  dafi 
die  Willensimpulse  infolge  der  ungleichmafiigen  Leitungswiderstande  in  den  nackten 
Neuriten  die  Muskeln  nur  intermittierend  erreichen  und  daft  dadurch  eine  normal e, 
tonische  Zusammenziehung  derselben  verhindert  wird.  Gegen  die  ausschlaggebende 
Bedeutuug  einer  abnormen  Querleitung  und  einer  Veranderung  der  Leitungswider- 
stande in  den  nackten  Nervenfasern  spricht  vorerst  der  Befund,  daO  in  zahlreiclien 
Fallen  von  Sclerosis  multiplex  mit  Entwicklung  sklerotischer  Herde  im  Verlauf  der 
Pyramidenbahnen  der  Inteutionstremor  dauernd  fehlt  und  zudem  bei  rein  spinaler 
Lokalisation  der  Herde  kaum  jemals  zur  Beobachtung  gelangt.  Diese  Theorien 
konnen  ferner  das  gelegentliche  Verschwinden  des  Zitterklonus  kaum  erklaren.  Das 
Zuriickgreifen  auf  die  nebenbei  noch  durchaus  unbewiesene  Charcotsche  Hypothese, 
daC  eine  Regeneration  der  Markscheiden  vorkommt,  verhindern  die  raschen  und  er- 
heblichen  Intensitatsschwankungen  des  Zitterklonus.  Ein  derartig  wechselndes  Spiel 
von  ausgedehnter  Regeneration  und  Degeneration  der  Markscheiden,  ist  wohl  hochst 
unwahrscheinlich.  Aufierdem  findet  sich  ohne  dieselbe  pathologisch-anatomische  Basis 
ein  nur  quantitativ  verschiedener  Zitterklonus  bei  der  Pseudosklerose.  Nach  der 
Meinung  anderer  Autoren  ist  nicht  die  Entmarkung,  sondern  die  direkte  Be- 
te i  1  i  g  u  n  g  z  a  h  1  r  e i  c  h  e  r  N  e  u  r  i  t  e  n  die  wesentliche  Ursache  des  Intentionstremors. 
Sie  berufen  sich  darauf,  daC  man  nicht  selten  schon  in  friiheren  Krankheitsstadien 
einen,  wenn  auch  mafiigen  Faserausfali  sowie  Anschwellungen  und  Knickungen 
mancher  Neuriten  nachweisen  kann.  Die  Neubildungen  von  Achsenzylindern  konnten 
auch  das  gelegentliche  Verschwinden  des  Intentionstremors  bedingen.  Infolge  seiner 
Bindung  an  den  Inner vationsakt  mufite  also  das  Zittern  auf  den  Untergang  einzelner 
Fasern  der  psychomotorischen  Bahn  bezogen  werden  (cf.  Erben).  Dadurch  entstehe 
eine  Storung  in  der  Kontraktion  der  einzelnen  Muskeln.  Auch  Poster natzky 
glaubt,  daC  durch  teilweise  Zerstorung  oder  Unterbrechung  der  zentrifugalen  Willens- 
bahnen  nicht  mehr  der  ganze  Muskelapparat,  sondern  nur  gewisse  Teile  desselben 
von  Impulsen  erreicht  werden;  es  kommt  also  geradezu  zu  einer  stiickweisen  Inner- 
vation des  Muskels.  Postern atzky  versucht  seine  These  durch  Tierversuche  zu 
stiitzen.  Er  beobachtete  namlich  nach  einer  partiellen  Zerstorung  der  Vorderstrauge 
und  des  vordersten  Abschnittes  der  Seitenstrange,  das  Auftreten  von  Bewegungs- 
zittern.  Stephan  bezweifelt  aber  die  Beweiskraft  dieser  Experimente  durch  den 
Hinweis,  daC  der  Tremor  am  zweiten  und  dritten  Tage  nach  der  Operation  trotz 
Fortbestehens  der  Kontinuitatstrennung  vollig  verschwand  und  durch  eine  Wieder- 
holung  des  Eingriffes  von  neuem  sich  einstellte.  Die  Gegner  der  Auffassung  Poster- 
natzkys  betonen  auCerdem  die  RegelmaCigkeit  des  Rhythmus  beim  Bewegungszittern 
und  die  Tatsache,  dafi  auch  bei  Bewegungszittern  der  Muskel  sich  gemeinhin  gleich- 
mafiig  \m&  kraftig,  aber  allerdings  nicht  tonisch  zusammenzieht.  Die  Angabe 
Briickes,  daC  bei  willktirlichen  Bewegungen  meist  nicht  eine  gleichmaltige  Kon- 
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traktion  des  ganzen  Muskels,  sondern  nach  Art  der  Entladung  eiues  Pelotonfeuers 
eine  Anspannung  der  einzelnen  Fasern  in  rascher  Aufeinanderfolge  zustande  kommt, 
werde  zudem  von  physiologischer  Seite  bezweifelt  (cf.  Kries).  Wahrend  Poster- 
natzky  supponiert,  daB  die  durch  Schadigung  der  psychomotorischen  Bahnen 
bedingte  Alteration  der  multipolar  en  Ganglienzellen  der 
Vorderhorner  den  physiologischen  Ablanf  der  Kontraktion  im  einzelnen 
Muskel  verhindert ,  glaubt  Cramer,  daB  infolge  einer  durch  den  EiufluB  der 
Willensimpulse  ausgelosten  Innervationsstorung  jener  Ganglienzellen  der  Muskel  in 
der  Zeiteinheit  eine  im  Vergleich  zur  Norm  geringere  Zahl  von  Impulsen  erhalt. 
Dadurch  miissen,  weil  die  physiologische  tetanische  Zusammenziehuug  auf  einer 
Reihe  von  einzelnen  Innervationen  in  jeder  Sekunde  beruht,  die  willkiirliche  An- 
spannung  von  tetanischem  bzw.  gleichmaBig  tonischem  Charakter  verhindert  und  nacli 
Analogie  des  Tremors  bei  groBen  Kraftanstrengungen  die  rhythmischen  Kontraktionen 
des  Bewegungszitterns  verursacht  werden.  Auch  nach  Talma  beruht  der  Tremor 
bei  der  multiplen  Sklerose  namentlich  dann,  wenn  er  sich  mit  Steigerung  der  Sehnen- 
reflexe  und  starken  Mitbewegungen  verbindet,  auf  einer  „Hyperkinese",  d.  h.  einem 
iiberreizten  Zustand  der  Ganglienzellen  im  Yorderhorn.  Debove  und  Baudet 
glauben  sogar,  daB  die  Steigerung  der  Reflexerregbarkeit,  welche  bei  der 
multiplen  Sklerose  durch  Wegfall  von  zentrifugalen  Hemmungen  entstehen  kann, 
die  gemeinsame  Grundlage  aller  Tremorformen  und  damit  auch  des  Bewegungszitterns 
darstellt.  Sie  begriinden  ihre  Anschauuug,  daB  jeder  pathologische  Tremor  nur  der 
Ausdruck  einer  fortlaufenden  Reihe  von  Reflexen  ist,  die  durch  Muskelbewegungen 
hervorgerufen  werden,  mit  dem  Hinweis  auf  die  Angabe  der  Physiologen,  daB  der 
Muskel  auf  eine  schroffe  Dehnung  mit  reflektorischen  Kontraktionen  reagiert. 
Striimpell  und  Cramer  geben  zu,  daB  das  charakteristische  Zittern  der  Patienten 
mit  multipler  Sklerose  zuweilen  auf  der  Basis  einer  starken  Steigerung  der  Sehnen- 
reflexe  entstehen  kann  (cf.  F r eusb erg).  Wenn  auch  die  klinische  Erfahrung  lehrt, 
daB  die  Falle  mit  ausgepragtem  Intentionstremor  fast  regelmaBig  eine  Rerlexsteigerung 
zeigen,  so  spricht  doch  gegen  die  generelle  Bedeutung  dieser  Kombination  fiir  die 
Genese  des  Bewegungszitterns  die  sichergestellte  Tatsache,  daB  eine  wesentliche  Er- 
hohung  der  reflektorischen  Muskelerregbarkeit  keineswegs  eine  notwendige  Vor- 
bedingung  fiir  die  Entstehung  des  Intentionstremors  ist  und  einigermaBen  regel- 
maBige,  graduelle  Wechselbeziehungen  zwischen  Reflexsteigerungen  und  Zittern  nicht 
existieren.  Das  Bewegungszittern  ist  z.  B.  zuweilen  in  den  oberen  Extremitaten 
schon  deutlich  ausgesprochen,  ohne  daB  eine  erkennbare  und  irgendwie  wesentliche 
Steigerung  der  Sehnenphanome  besteht  und  gerade  in  den  Unterextremitaten  am 
seltensten,  wo  die  Reflexsteigerungen  am  haufigsten  und  starksten  sind  und  damit 
auch  diejenige  Form  des  Zitterklonus ,  welche  eine  direkte  Folge  dieser  Rerlex- 
steigerung ist  (FuBklonus,  Patellarklonus)  vorkommt.  Bei  anderen  Erkrankungen, 
z.  B.  bei  der  spastischen  Spinalparalyse ,  fehlt  zudem  trotz  erheblichster  Renex- 
steigerung  Intentionstremor  fast  stets  (cf.  Stephan).  Ferner  wird  eine  starke  und 
plotzliche  Dehnung  der  Muskeln  bei  willkiirlichen  Bewegungen  gewohnlich  wohl 
dadurch  verhindert,  daB  bei  der  Agonistenkontraktion  die  vielleicht  stets  mitinner- 
vierten  Antagonisten  in  eine  gewisse  Spannung  geraten  und  die  Steigerung  des 
Muskeltonus  bei  der  multiplen  Sklerose  eher  zu  einer  Verlangsamung  der  zur 
Dehnung  fiihrenden  Bewegung  als  zu  einer  Beschleunigung  fiihrt.  Da  endlich  der 
gleichartige  Charakter  des  Intentionszitterns  bei  der  Sclerose  en  plaques  auch  auf 
gleichartige  Ursachen  hinweist,  reicht  die  Reflexsteigerung  an  sich  kaum  jemals  zu 
einer  geniigenden  Begriindung  fiir  das  Auftreten  des  Bewegungszitterns  aus.  Dabei 
will  ich  aber  nicht  in  Abrede  stellen,  daB  das  Verhalten  des  Muskeltonus  bei  der 
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Pathogenese  des  Intentionstremors  als  accessorische  Ursache  von  Bedeutung  ist.  Da 
diese  Bewegungsstorung  wenigstens  nach  unserer  Erfahrung  uiemals  in  hypotonischen 
Extremitaten  beobachtet  wird,  in  vielen  Fallen  mit  Intentionstremor  aber  eine 
Steigerung  des  Mnskeltonus  auch  neurologisch  nachweisbar  ist,  erscheint  es  wohl 
wahrscheinlich,  dafi  die  mitunter  dnrch  die  Priifung  der  Sehnenreflexe  am  Arme  sich 
kaum  verratende  Erhohung  des  Mnskeltonus  als  ein  die  Entstehung  des  Bewegungs- 
zitterns  zumindest  begiinstigendes  Moment  zu  betrachten  ist.  Dab"  abnorme  Ermud- 
barkeit  und  Schwachezustande  der  Muskulatur  bei  Individuen  mit  Intentionstremor 
recbt  haufig  sind,  steht  fest ;  diese  Faktoren  sind  aber  fur  sich  allein  zwar  imstande, 
die  Intensitat  des  Bewegungszitterns  zu  steigern,  aber  nicht  es  hervorzurufen.  Wir 
finden  den  Tremor  in  manchen  Fallen  bei  Integritat  der  rohen  Kraft  und  ohne  patho- 
logische  Ermiidbarkeit  bei  Wiederholung  der  Kontraktion. 

Ein  schwerwiegender  Einwand  gegen  alle  jene  Theorien,  welche  als  alleinige 
bzw.  wesentliche  Entstehungsursache  des  Intentionstremors  entweder  die  Entmarkung 
der  Nervenfasern  oder  die  direkte  Beteiligung  der  Neuriten  am  Krankheitsprozefi 
betrachten,  liegt  daran,  dab1  nach  den  iibereinstimmenden  Angaben  zahlreicher  Autoren 
(insbesondere  Or  den  stein,  Erb,  Stephan,  Greif,  Unger)  eine  cerebral  e 
Lokalisation  der  Herde  fur  das  Zustandekommen  der  Bewegungsstorungen 
Vorbedinguug  ist.  Bei  alien  auf  das  Riickenmark  beschrankten  Erkrankungen  ein- 
schliefllich  jener  Falle  von  multipler  Sklerose,  in  denen  nur  die  Medulla  spinalis  be- 
teiligt  ist,  wird  echter  Intentionstremor  anscheinend  stets  vermiflt.  Eine  abnorme 
Querleitung  infolge  der  Entmarkung,  eine  ungleichmaOige  Leitung  der  Impulse  durch 
die  nackten  Achsenzylinder,  sowie  eine  Funktionsstorung  der  motorischen  Ganglien- 
zellen  infolge  teilweiser  Unterbrechung  des  zentralen  motorischen  Neurons,  muC  sich 
notwendig  auch  bei  rein  spinaler  Schadigung  der  Pyramidenbahnen  durch  die  sklero- 
tischen  Plaques  geltend  machen.  Da  das  Bewegungszittern  also  bei  rein  spinalen 
Affektionen  (L  e  y  d  e  n  ,  V  u  1  p  i  a  n  ,  Morris,  Epstein),  fehlt ,  bei  rein  cere- 
bralen  Erkrankungen  und  auch  der  „cerebralen  Form"  der  multiplen  Sklerose 
(Valentiner,  Kelp)  jedoch  vorkommt ,  findet  z.  Zt.  die  von  0  r  d  e  n  s  t  e  i  n 
verteidigte  Lehre,  datl  nur  die  im  Cerebrum  lokalisierten  Herde  einen  Intentions- 
tremor verursachen  konnen,  kaum  mehr  Widerspruch.  Die  rege  Diskussion 
iiber  die  Frage,  welche  Teile  des  Gehirns  hier  in  Betracht  kommen,  hat  allerdings 
zu  einem  Ergebnis,  das  sich  allgemeiner  Anerkennung  erfreut,  bis  jetzt  nicht 
gefiihrt.  Ordenstein  und  Erb  denken  an  den  Pons ,  Stephan  an  die 
Sehhiigel,  Unger  an  den  Stabkranz  und  Greiff  an  die  GroChirnrinde.  Die 
Schwierigkeit  einer  einigermab'en  sicheren  Entscheidung  beruht  darauf,  daB  einer- 
seits  in  den  autoptisch  kontrollierten  Fallen  fast  stets  die  verschiedensten  Teile  des 
Zentralnervensystems  befallen  sind  und  andererseits  die  experimentellen  Versuche 
sowie  pathologisch-anatomische  Befunde  bei  anderen  Hirn- Ruckenmarkskrankheiten 
kaum  verwertbar  sind.  Es  gibt  weder  Versuchsanordnungen  noch  andere  Affektionen 
des  Nervensystems,  welche  eine  derartig  eigentiimliche,  iiberaus  ausgedehnte,  im 
wesentlichen  aber  auf  einer  Entmarkung  der  Nervenfasern  beruhende  Schadigung  in 
derselben  Weise  wie  die  Sclerosis  multiplex  bedingen  konnen.  Da  nun  bei  Herd- 
erkrankungen  (Traumen,  Blutungen  etc.)  des  Pons,  ebenso  bei  denjenigen  des  Cere- 
bellums und  der  Medulla  oblongata  zwar  ataktische  Bewegungsstorungen,  aber  nur 
hochst  selten  ein  echter  oszillatorischer  Zitterklonus  zur  Beobachtung  gelangen  und 
auBerdem  diejenigen  Falle  von  multipler  Sklerose,  in  denen  neben  dem  Riickenmark 
bei  Integritat  der  iibrigen  Hirnpartien  nur  die  Briicke  befallen  war,  der  Intentions- 
tremor fehlte  (Engesser,  Stephan),  konnen  nach  Greiff,  Unger  und 
Stephan    nur    solche    Herde,    die    vor    der    Briicke  gelagert 


118 


Symptome. 


si nd,  zu  echtem  Bewegungszittern  fiihren.  Da  auch  die  Kasuistik  lehrt,  dafi  die- 
jenigen  Falle  von  Sclerosis  multiplex,  welche  im  Beginn  das  Bild  einer  Pons- 
erkrankung  (z.  B.  einer  Encephalitis  pontis ! !)  zeigen  oder  im  weiteren  Verlauf  durch 
die  Eigenart  der  neurologischen  Symptome  auf  eine  besondere  Beteiligung  dieses 
Hirnteiles  schlieJGen  lassen,  sich  keineswegs  mit  einer  auffallig  grofien  prozentuariscben 
Haufigkeit  an  der  Zahl  der  Falle  mit  Intentionstremor  beteiligen,  erscheint  es  niclit 
reclit  wahrscheinlich,  dafi  die  Entwicklung  sklerotischer  Plaques  in  der  Briicke  die 
eigentliclie  Ursache  des  Intentionstremors  ist. 

Die  vorstehende  Skizzierung  jener  Theorien,  welche  sich  mit 
der  Pathogenese  des  Intentionstremors  beschaftigen,  zwingt  zu  dem 
SchluB ,  daB  wir  iiber  die  Entstehung  dieser  Bewegungsstorungen 
mit  einiger  Sicherheit  nur  etwa  folgendes  aussagen  konnen: 

Da  das  Bewegungszittern  im  allgemeinen  an  die  willklirliche 
Innervation  der  Muskeln  gebunden  ist,  muB  die  anatomische  Grund- 
lage  des  Symptoms  mit  groBter  Wahrscheinliclikeit  in  einer  Schadi- 
gung  der  corticomuskularen  Willensbalinen  oder  gar  der  motorischen 
Zentren  in  der  GroBhirnrinde  gesucht  werden.  Dafur  spricht  auch 
die  klinische  Erfahrung,  daB  der  Intentionstremor  in  den  Armen, 
welche  infolge  der  groBen  Zahl  und  feineren  Abstufung  isolierter  Muskel- 
bewegungen  eine  besonders  innigen  Versorgung  durch  die  Pyramiden- 
bahnen  beanspruchen,  weitaus  am  haufigsten  und  starksten  ist.  Da  das 
Bewegungszittern  bei  Erkrankungen  dieses  Faserzuges  im  Gefolge 
anderer  Hirn-Rlickenmarksleiden  zu  fehlen  pflegt,  kann  die  eigen- 
artige  Schadigung  der  Willensbalinen  bei  der  multiplen  Sklerose 
nicht  auf  einem  starken  Verlust  an  Nervenfasern  oder  auf  dem 
volligen  Untergang  einzelner  Biindel  beruhen.  Man  muB  vielmehr  in 
Ubereinstimmung  mit  dem  histologischen  Bilde  der  Plaques  annehmen, 
daB  die  an  ein  oder  mehreren  Stellen  ihres  Veiiaufes  erfolgende  Ent- 
markung  der  Pyramidenbahnen  in  erheblicher  Breitenausdehnung 
vielleicht  in  Verbindung  mit  dem  Untergang  einzelner  auf  einem 
groBeren  Querschnitt  zerstreuter  Fasern  zu  der  fur  die  Sclerosis 
multiplex  geradezu  typischen  Funktionsstorung  der  Willensbahn  fiihrt. 
Weil  nun  eine  cerebrale  Lokalisation  der  Herde  fur  die  Entstehung 
des  Intentionstremors  Vorbedingung  ist  und  aus  den  oben  erorterten 
Grlinden  wohl  nur  solche  Plaques  in  Betracht  kommen,  die  sich  in 
den  vor  der  Briicke  gelegenen  Hirnteilen,  insbesondere  dem  Mark- 
lager  und  vielleicht  der  Hirnrinde  ansiedeln,  kann  diese  Funktions- 
storung nur  bei  entsprechender  Lage  der  schadigenden  Herde  im 
Gehirn  Bewegungszittern  hervorrufen.  Sollte  das  Ergriffensein  der 
Hirnrinde  die  alleinige  Ursache  dieser  Motilitatsstorung  darstellen, 
miissen  wir  eine  ausgedehnte  Beteiligung  derselben  durch  sehr  zahl- 
reiche  und  wohl  kleinere  Herde  mit  prinzipiell  gleichartigen  histo- 
logischen Details  wie  bei  der  Erkrankung  der  zentrifugalen  Leitungs- 
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bahnen  supponieren.  Mit  der  Annahme,  dafi  nur  die  vor  dem  Pons 
gelegenen  Hirnteile,  insbesondere  das  Marklager  von  ursachlicher  Be- 
deutung  sind,  stimmt  auch  die  klinische  Erfahrung,  dafl  der  Intentions- 
tremor  fast  nur  bei  ausgebildeten  und  fortgeschrittenen  Fallen  sich 
findet,  gut  iiberein.  Insbesondere  ist  bei  der  Divergenz  der  Pyra- 
midenbahnen  im  Stabkranz  eine  ausgedelmte  Beteiligung  desselben 
im  Krankh eitsproze J3  nur  durch  die  Entwicklung  zahlreiclier  und  zer- 
streuter  Plaques  moglich.  In  Anbetracht  dessen,  dafi  wir  zurzeit,  von 
der  diffusen  Sklerose  abgesehen,  keinen  KrankheitsprozeB  mit  histo- 
logisch  sicher  nachweisbarer  Grundlage  kennen,  der  solche  ausge- 
delmte Partien  des  Marklagers  oder  der  Rinde  befallen  kann,  ohne 
schwere  Ausfallsersclieinigungen  zu  bedingen,  findet  auch  die  grofie 
Seltenheit  des  Intentionstremors  bei  anderen  Kranklieitsprozessen  ihre 
geniigende  Erklarung. 

Obwohl  in  ausgepragten  Fallen  das  klinische  Bild  von  Intentions- 
tremor  und  ataktischer  Bewegungsstorung  durchaus  verschieden  sind, 
kann  man  trotzdem  die  Frage  aufwerfen,  ob  nicht  gewisse  gemein- 
same  Ziige  auf  eine  nahe  Verwandtschaft  in  pathognostischer  Hinsicht 
hinweisen ;  insbesondere  schien  es  uns,  dafi  flieBende  Ubergange  zwischen 
dem  Bewegungszittern  und  der  sog.  statischen  Ataxie  (ohne  Ausfall 
bewufiter  Empfindungen)  existieren.  An  Stelle  des  echten  oszilla- 
torischen  Zitterklonus  beim  Intentionstremor  treten  namlich  gar  nicht 
selten  grobere  und  unregelmaSige  Schwankungen,  die  eines  bestimmten 
Ehythmus  durchaus  entbehren.  In  solchen  Fallen  ist  die  sichere  Ent- 
scheidung,  ob  eine  Ataxie  oder  Bewegungszittern  vorliegt,  ungemein 
schwierig. 

Die  fundamentalen  Differenzen  der  Sclirift  bei  echtem  Intentions- 
tremor  einerseits  und  bei  reiner  Ataxie  (ohne  nachweisbaren  Ausfall 
bewufiter  Empfindungen)  andererseits  sollen  die  beigefiigten,  den 
Originalen  in  alien  Einzelheiten  genau  entsprechenden  Abbildungen 
von  Schrift-  und  Zeichenproben  zweier  Eigenbeobachtungen  illustrieren. 
(cf.  Tafel  IV  u.  V).  Im  ersten  Falle  handelt  es  sich  urn  einen 
20jahrigen  Studenten  mit  echtem  Bewegungszittern  auf  der  Basis 
einer  multiplen  Sklerose  und  im  zweiten  urn  eine  spaterhin  ausfiihr- 
lich  beschriebene  Patientin  mit  einer  vollkommen  reinen  ataktischen 
Bewegungsstorung  ohne  die  geringsten  Spuren  nachweisbarer  sen- 
sibler  Anomalien,  ohne  Tremor  und  ohne  Parese  im  Gefolge  einer 
„akuten  cerebral  en  Ataxie". 

Gemeinsam  sind  beiden  Kranken  die  Vorliebe  fur  den Bleistift, 
die  Neigung  zur  Verlangsamung  der  Schreibgeschwindigkeit  und  zur 
Vermeidung  groBerer  Exkursionen  mit  der  schreibenden  Hand  und 
auBerdem  die  auffallige  Zunahme  der  Schreibstorung  unter  dem  Ein- 
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fluB  der  Ermiidung.  Die  Vorliebe  fur  den  Bleistift  erklart 
sich  daraus,  daB  das  Schreiben  mit  Tinte  eine  viel  regelmaBigere 
Lage  der  Hand  verlangt.  Wahrend  fur  den  Bleistift  Anderungen  des 
Neigungswinkels  zur  Unterlage  und  Eotation  nm  seine  Achse  olme 
wesentlichen  EinfluB  sind,  schreibt  die  Feder  nur  bei  einer  gewissen 
innerhalb  engerer  Grenzen  schwankenden  Lage.  Die  Verlang- 
samung  kommt  hauptsachlich  wohl  daher,  daB  die  Unsicherlieit  in 
der  Ausflihrung  feiner  abgestufter  Mnskelbewegungen  eine  verstarkte 
psychische  Kontrolle  und  stetige  Korrektur  beim  Schreiben  erforder- 
lich  macht;  in  anderen  Fallen  kann  sie  auch  mit  der  begleitenden  Parese 
Oder  der  Hypertonie  in  Zusammenhang  stehen.  Die  Vermeidung 
groBerer  Exkursionen  ist  darauf  zuriickzufiihren,  daB  die  Ver- 
groBerung  des  Aktionsradiums  noch  eine  wesentliche  Zunahme  der  Sto- 
rungen  in  der  Fixation  der  proximalen  Teile  bedingt.  Darauf  beruht  wohl 
auch  das  bei  Intentionstremor  und  Ataxie  recht  haufige  Bestreben,  im 
Vergleich  zur  Norm  entweder  zu  dicke  oder  zu  diinne  Striche 
zu  machen.  Die  Kranken  suchen  namlich  entweder  durch  festes  Auf- 
driicken  des  Bleistiftes  oder  der  Feder  sich  gewissermaBen  eine  Art 
passiver  Fixation  zu  schaffen  oder  auch  namentlich  bei  der  Ataxie  die 
Bewegungen  mit  moglichst  geringem  Kraftaufwand  auszufiihren,  weil 
der  Grad  der  Storung  der  statischen  Fixation  der  proximalen  Segmente 
im  allgemeinen  mit  der  Zunahme  der  Kraftleistung  bei  Muskelbe- 
wegungen  in  den  distalen  Enden  parallel  geht.  Diese  Momente  sind 
auch  zur  Erklarung  des  oft  auffalligen  Wechselsin  der 
Dicke  der  Auf-  und  Grundstriche  beim  Schreiben  heran- 
zuziehen.  DaB  die  Ermiidung  sowohl  Ataxie  als  Intentions 
tremor  verstarkt,  haben  wir  schon  an  anderer  Stelle  ausfiihrlicher 
besprochen. 

Die  Unterschiede  der  Schrift  bei  Ataxie  und  B e - 
wegungszittern  (cf.  Tafel  IV  u.  V)  machen  sich  nun  beim  Schreiben 
haufig  schon  dadurch  geltend,  daB  der  zum  Schreiben  bereite,  auf  dem 
Tisch  aufliegende  Unterarm  der  Kranken  mit  Intentionstremor  schon 
vor  Beginn  des  Schreibens,  haufig  stetige,  meist  maBig  ausgiebige 
Oszillationen  im  Sinne  einer  rhytmischen  Pro-  und 
Supination  ausflihrt.  Der  oben  erwahnte  Student  versuchte  deshalb 
stets  diesen  Zitterklonus  durch  das  Festhalten  der  schreibenden  Ex- 
tremitat  mittels  der  anderen  Hand  zu  unterdrucken.  Die  charakte- 
ristischen  Differenzen  zwischen  Ataxie  und  Intentionstremor  zeigen 
sich  aber  am  besten  bei  einfachenZeichenproben.  Auf  die 
Aufforderung ,  eine  feine  gerade  Linie  zu  zeichnen,  entsteht  bei  In- 
tentionstremor eine  deutliche  Wellenlinie,  die  ohne  wesent- 
liche Ver anderungen  der  ursprunglichen  Bewegungs- 
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rich  tun g  verlauft.  Diese  Wellenlinie  fehlt  beim  Ataktischen, 
der  meist  einen  cliinnen  geraden  Strich  leidlich  zustande  bringt,  weil 
seine  Bewegungsstorung  bei  Aktionen  in  stets  gleich  bleibender  Rich- 
tung  sich  am  wenigsten  gel  tend  macht.  Macht  der  Patient  mit  lu- 
tein ions  tremor  eine  dickere  gerade  Linie,  so  flaclien  sicli  die  Wellen 
ab  und  es  entsteht  oft  ein  eigentiimlich  saccadierter  Strich  (cf. 
Tafel  IV).  Zeichnen  Kranke  mit  reinem  Bewegungs- 
zittern  Wellenlinie n  und  Kreise,  so  wird  die  Richtung 
dabei  im  allgemeinen  ganz  gut  beibehalten.  Es  er- 
scheint  aber  stets  wiederum  die  charakteristisch  e 
SchlangelungderLinien  (cf.  Tafel  IV).  Im  s  ch r  o f  f  e n  G e  g  e n - 
satz  dazu  mifilingt  dem  Ataktischen  das  Zeichnen 
leidlicher  Bo  gen  linie  n  vollig,  weil  diese  eine 
kontinuierliche  feiner  abgestufte  Veranderung 
in  der  statischen  Fixation  proximaler  Segment  e 
z  u  r  V  o  r  a  u  s  s  e  t  z  u  n  g  hat  (cf.  Tafel  V).  Es  entstehen  also  an 
Stelle  von  Kreisen  bei  dieser  Form  der  Ataxie  Quadrate  oder  Drei- 
ecke  mit  abgestumpften  Ecken  und  ahnliche  Figuren.  Bei  der  Wellen- 
linie versucht  der  Ataktische  zur  Vermeidung  einer  Richtungs- 
anderung  den  Wellenberg  in  Form  eineslangeren,  mehr 
geraden  Striches  zu  erreichen  und  unter  Kantenbil- 
dung  rasch  zumTale  zu  eilen.  Dieselben  typischen  Differenzen 
ergeben  sich  auch  aus  den  abgebildeten  Schriftproben.  Man 
sieht  namentlich  in  dem  Falle  von  Intentionstremor  deutlich  die 
Schlangelung  der  Buchstaben  (Tafel  IV)  und  bei  der  Patientin  mit 
Ataxie  (Tafel  V)  neben  dem  Bestreben  kleiner  zu  schreiben,  als  der 
Vorlage  entspricht ,  die  Neigung  zu  ausfahrender  und 
unregelmaBiger  Federfiihrung  und  zur  Ecken-  und 
Kantenbildung.  Diese  Unter  schiede  verwischen  sich 
aber  bei  der  Schrift  leicht,  so  dafi  auch  in  Fallen  mit  reinem  Intentions- 
tremor  namentlieh  beim  raschen  Schreiben  groBerer  Buch- 
staben deutliche  ataktische  Ziige  vorgetauscht  werden,  ohne  dafi  man 
aus  den  Zeichenproben  eine  wesentliche  Ataxie  ermitteln  kann.  Man 
erkennt  diese  am  besten  bei  einem  Vergleich  des  in  15  Sekunden 
und  in  5  Sekunden  geschriebenen  Wortes  „Breslau"  auf  Tafel  IV. 
Namentlich  der  verstarkte  Kampf  von  Korrekturversuchen  mit  dem 
bei  Beschleunigung  der  Bewegung  oft  zunehmendem  Zitterklonus,  die 
indirekte  Beeinflussung  der  Schrift  durch  die  Spriinge  der  Feder,  das 
Schreiben  mit  der  bald  in  die  Unterlage  sich  einbohrenden,  bald  mit 
der  Ruckenflache  aufgesetzten  Feder  verhindern  dann  eine  typische 
Schlangelung  und  verursachen  groBere  Unterschiede  in  den  Buch- 
staben, Ecken-  und  Kantenbildung,  auffallige  Richtungsveranderungen 
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und  ausfahrende  Striche.  Will  man  deshalb  die  Schrift  zur 
UnterscheidungvonAtaxieundlntentionstremor  heran- 
ziehen,  so  wird  man  einerseits  langsam  schreiben  und 
andererseitsdieSchriftprobendurchdieoben  er  wahnten 
Zeiclienproben  erganzen  lassen;  meist  finden  sich  aller- 
dings  audi  in  den  Schrift-  und  Zeiclienproben  der  Kranken  mit 
Intentionstremor  deutliclie  ataktische  Ziige,  ein  weiterer  Beweis  fur 
die  haufige  Kombi  nation  beider  Bewegungssto- 
r  u  n  g  e  n. 


3.  Motorisclie  Ausfallserselieimmgen. 

Es  ist  eine  wenig  bekannte  und  nur  von  einzelnen  Autoren  hin- 
reiciiend  gewiirdigte  Tatsache,  dafi  eine  abnorme  Ermiidbarkeit  der 
Muskulatur  (namentlich  der  unteren  Extr  emit  at  en)  ein 
iiberaus  haufiges  und  recht  wichtiges  Friihsymptom  der 
multiplen  Sklerose  ist.  In  sehr  zahlreichen  Fallen  registrieren  unsere 
Anamnesen  die  Angabe,  dafi  die  Patienten  als  erste  Krankheits- 
erscheinung  eine  im  Gegensatz  zu  ihrer  friiheren  korperlichen  Leistungs- 
fahigkeit  stehende,  ein-  oder  doppelseitig  ausgesprochene,  auffallige 
Ermiidbarkeit  der  Beine  bezeichnen.  Audi  bei  scheinbar  akutem  Be- 
ginn  in  Form  eines  schweren  spinalen  Symptomenkomplexes  wies  ge- 
legentlich  eine  oft  schon  viele  Monate  zuvor  bestehende,  mehr  minder 
dauernde  oder  fluchtige,  muskulare  Schwache  auf  den  schleichenden 
Charakter  des  ursaclilich  bedeutsamen  Prozesses  hin;  sie  ist  deslialb 
gar  nicht  selten  fiir  die  Abgrenzung  von  der  akuten  Myelitis  und 
Myeloencephalitis  wertvoll.  Diese  vagen  und  dennoch  sehr  wich- 
tigen  Prodromalien,  die  wegen  ihrer  Geringfiigigkeit  unter  dem  Ein- 
druck  des  plotzlichen  Auftretens  alarmierender  Symptome  oft  bei  der 
Erhebung  der  Anamnese  von  den  Patienten  ganz  ubersehen  werden  und 
erst  durch  genaues  darauf  gerichtetes  Fragen  zu  eruieren  sind,  machen 
sich  namentlich  bei  starkerer  korperlicher  Anstrengung  z.  B.  bei 
langeren  Spaziergangen,  Marschen  und  Tanzen  geltend.  An  anderer 
Stelle  habe  ich  schon  betont,  dafi  gelegentlich  sogar  eine  akute 
motorisclie  Insuffizienz  der  unteren  Extremitaten  im  Initialstadium 
der  multiplen  Sklerose  den  scheinbar  plotzlichen  Beginn  darstellt. 
Da  sich  die  unbestimmten  Voiiaufererscheinungen  der  Sclerose  en 
plaques  gar  nicht  selten  einstellen  bei  jiingeren  Miidchen  wahrend 
der  Zeit  der  Pubertatsentwicklung  oder  wenige  Jahre  spater  neben 
gleichzeitigen,  anscheinend  auf  eine  Chlorose  hinweisenden  Symptomen 
(Kopfschmerzen,  Schwindel7  Herzklopfen,  Menstruationsstorungen),  kann 
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man  geneigt  sein,  diese  abnorme  Ermtidbarkeit  allein  auf  die 
StofFwechselstorung  zuruckzufiihren  und  lauft  daun  Gefahr,  die  be- 
ginnende  organische  Erkrankung  des  Zentralnervensystems  zu  iiber- 
sehen. 

Unter  den  motorischen  Ausfallserscheinungen  im  Gefolge  der 
multiplen  Sklerose  dominieren,  wie  schon  Charcot  nachgewiesen 
hat,  entschieden  die  spastischen  Paresen  der  imteren  Extremitaten, 
die  in  meist  leichterer  Auspragung  das  initiale  Bild  in  den  meisten  Fallen 
beherrschen.  Sie  sind  nach  unseren  Erfahrungen  sehr  haufig  mit  atak- 
tischen  Bewegungsstorungen  mafiigen  Grades  verbunden.  SchlafFe  Lah- 
mnngen  mit  anfgehobenen  Sehnenreflexen  haben  wir  niemals  beobachtet; 
sie  kommen  wohl  nur  in  den  terminalen  Stadien  vor.  In  den  meisten 
Fallen  von  den  in  der  Literatur  registrierten  schlaffen  Lahmungen, 
die  sich  nicht  im  Endstadium  entwickelten,  fehlt  eine  bestatigende 
Sektion,  in  anderen  Fallen  ergab  die  Autopsie  eine  akute  disseminierte 
Myelitis  mit  sekundarer  multipler  Sklerose.  Beginn  nnd  Intensitat  der 
spastischen  Parese  der  Unterextremitaten  zeigen  dabei  wesentliche 
Differenzen.  Bald  entwickelt  sich  die  Parese  —  gewohnlich  mit  voran- 
gehender  abnormer  Ermiidbarkeit  der  Beine  —  ganz  allmahlich,  bald 
subakut,  bald  akut  in  Form  eines  piotzlichen  Versagens  der  moto- 
rischen Kraft  Ein  ganz  allmahliches  Einsetzen  der  Parese  ist  jedoch 
weitaus  am  haiifigsten.  Gewohnlich  handelt  es  sich  urn  eine  Para- 
parese  der  Beine,  die  aber  sehr  oft  einseitig  starker  ansgesprochen  ist. 
Der  Grad  der  objektiv  nachweisbaren  Parese  ist  gelegentlich  schwer 
abzuschatzen ;  die  Parese  ist  nach  unseren  Erfahrungen  aber  in  den  Friih- 
stadien  meist  nur  gering  und  manchmal  nur  durch  eine  starke  reflek- 
torische  Hypertonic  vorgetauscht.  Dafiir  spricht  auch  die  Natur  des 
pathologisch-anatomischen  Prozesses,  der  mit  einer  relativen  Integritat 
der  Achsenzylinder  einhergeht.  Oft  tindet  man  jedenfalls  einen  Kon- 
trast  zvvischen  dem  Grade  der  Bewegungsstorungen  im  Bette  und  im 
erschlaffenden  warmen  Bad,  welches  die  Hypertonic  mafiigt.  Auch 
die  rasche  Riickbildung  mancher  Lahmungen  im  Gefolge  der  Sclerosis 
multiplex  stent  unseres  Ermessens  oft  weniger  mit  einer  Besserung 
yon  Ausfallserscheinungen,  also  wahren  Paresen,  als  mit  dem  Ver- 
schwinden  der  reflektorischen  Hypertonic,  die  sie  vortauscht  bez. 
wesentlich  verstarkt,  im  Zusammenhang.  Schwerere  Grade  einer 
echten  Parese,  die  in  fruheren  Krankheitsstadien  gewohnlich  nur 
temporal*  bestehen,  spaterhin  aber  sich  manchmal  dauernd  fixieren, 
kommen  vielleicht  auch  dadurch  zustande,  daB  eine  mehrfache  und 
ausgedehnte  Entmarkung  der  langen  Pyramidenbahn  eine  fast 
vollige  Leitungsunterbrechung  verursacht,  die  auch  zum  volligen 
Untergang  zahlreicher  Fasern  fiihren  kann.    Eine  absolute  Paralyse 
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der  Beine  mit  nocli  nachweisbaren  Sehnenreflexen  haben  wir  in  den 
Endstadien  einer  Eigenbeobachtung  gesehen. 

Die  Entstehung  dieser  Hypertonie  ist  noch  strittig.  Wir  selbst 
schlieBen  uns  der  Anschauung  an,  daB  der  Muskeltonus  reflektorischen 
Ursprungs  und  die  pathologische  Steigerung  desselben  auf  eine  Scha- 
digung  langer  Bahnen,  insbesondere  der  Pyramidenbahnen  zuriick- 
zufuhren  ist.  Dafiir  spricht  audi  der  Parallelismus  zwischen  Er- 
hohung  des  Muskeltonus  und  Steigerung  der  Sehnenreflexe.  Die 
relative  schwache  Auslosbarkeit  und  das  scheinbare  gelegentliche  Ver- 
sclrwinden  der  Sehnenreflexe  bei  starkeren  Graden  von  Hypertonie 
wird  wohl  fast  stets  nur  durch  die  stetige,  starre,  tonische  Anspannung 
der  Muskulatur  in  dieser  oder  jener  Gleichgewichtslage  vorgetauscht, 
Inwieweit  es  sich  bei  der  Muskelrigiditat  im  Gefolge  der  multiplen 
Sklerose  urn  eine  stete  Zunahme  des  niittleren  Muskeltonus  oder  urn 
eine  nur  durch  auBere  Momente  hervorgerufene  reflektorische  Starre 
handelt,  ist  schwer  zu  entscheiden.  Die  Frage  ist  aber  in  letzter 
Hinsicht  von  geringer  Bedeutung,  weil  auch  hier  nur  mehr  quantita- 
tive als  qualitative  Unterschiede  bestehen.  Dafiir  spricht  auch  die 
Erfahrung,  daB  selbst  in  der  scheinbar  ruhig  liegenden  hyper- 
tonischen  Muskulatur  einzelne  Muskeln  gelegentlich  erschlaffen  und 
dann  wiederum  scheinbar  „spontan"  in  starre  tonische  Anspannung 
ubergehen. 

In  Fallen  mit  sicherer  Parese  fanden  wir  in  derselben  Weise 
wie  bei  der  gewohnlichen  Hemiplegie  sehr  haufig  eine  deutlich  gra- 
duelle  Abstufung  nach  dem  namentlich  von  Wernicke  und  Mann 
studierten  Pradilektionstypus,  insofern  am  starksten  die  Ver- 
kiirzer  und  am  schwachsten  die  Verlangerer  des  Beines  geschadigt 
waren.  Dies  traf  jedoch  haufiger  bei  den  Hiift-  und  Kniebeugern  als 
bei  den  Dorsalflexoren  der  FuBe  zu.  Die  Unterschiede  zwischen  den 
Verlangerern  und  Verkiirzerern  sind  allerdingsbei  der  multiplen  Sklerose 
oft  nur  gering.  Die  Beurteilung  dieser  Dilferenzen  ist  auch  bei  der 
Sclerosis  multiplex  deshalb  besonders  schwierig,  weil  die  reflektorische 
Hypertonie,  welche  die  Parese  begleitet,  oft  umgekehrt  in  den  Bengern 
des  Knie-  nnd  Hiiftgelenkes  starker  ausgepragt  ist  als  in  den  Streckern 
(s.  u.).  Jedenfalls  steht  nach  unseren  Erfahrungen  fest,  daB  die 
namentlich  in  den  Endstadien  auftretenden  Kontrakturen  kaum  jemals 
in  ahnlicher  Weise  wie  bei  der  Hemiplegie  auf  Grund  von  Hirn- 
blutungen  und  Erweichungsherden ,  die  zu  sekundarer  Degeneration 
der  Pyramidenbahn  fiihren,  durch  die  Superioritat  der  relativ 
funktionstiichtigen  Strecker,  sondern  eher  durch  das  Uberwiegen  der 
starker  hypertonischen  Beuger  entstehen. 

Das  Verhalten  der  Kontrakturen  in  den  Unterextremi- 
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taten  ist  namlich  bei  der  multiplen  Sklerose  im  allgemeinen 
folgendes : 

Durch  die  toiiische  Verkiirzung  der  Knie-  imd  Hiiftbeuger  sind  in  Eiickeulage 
die  Beine  im  Hiift-  mid  Kniegelenk  flektiert.  Gewohnlich  macht  sich  gleich- 
zeitig  erne  starke  mid  oft  relativ  iiberwiegende  Hypertonic  der  Adduktoren  geltend. 
Die  Kniee  werden  dadurcli  einander  genahert  und  gelegentlich  so  fest  aneinander 
gepreJJt,  daO  sie  nur  mit  grolier  Gewalt  voneinander  zu  entfernen  sind  mid  sogar 
znr  Vermeidnng  von  Decubitus  Wattepolster  zwischen  die  aneinander  gepreCten 
Teile  geschoben  werden  mtissen.  Die  ungemein  starke  Adduktorenanspan- 
nung  kanu  einen  derartigen  Reibungswiderstand  bedingen,  daC  die  Ausfiibrung  der 
noch  moglichen  aktiven  Bewegungen  im  Knie-  und  Hiiftgelenk  verhindert  wird. 
Um  den  Best  dieser  aktiven  Beweglicbkeit  zn  priifen,  muR  man  daber  passiv  die 
Beine  kreuzen;  es  gelingt  dies  meist  obne  erheblicben  Widerstand.  Starkere  Diffe- 
renzen  zeigt  das  Verhalten  der  Fufigelenke;  im  allgemeinen  aber  fiibrt  die  er- 
heblichere  Beteiligmig  der  Dorsalflexoren  des  Fufies  bei  paretischen  Zustanden 
zum  Pravalieren  der  stark  bypertonischen  Wadenmuskulatur.  Es  entstebt  also  eine 
Neigmig  zur  Plantarflexion  mid  auGerdem  infolge  einer  starkeren  Schwache  der 
Musculi  peronei  durcb  Uberwiegen  des  Hebers  des  aufteren  Fuflrandes  (Tibialis 
anticus)  eine  leichte  Varusstellung.  Es  liegt  also  ein  mafiiger  „pes  equino-varus" 
vor.  Was  die  Haltung  der  Zehen  dabei  anlangt,  so  sieht  man  haufig  infolge  der 
Anspannnng  des  Extensor  ballucis  long,  eine  stete  Dorsalflexion  der  groften  Zehe 
(„Babinskistellung" !).  Die  ubrigen  Zeben  sind  meist  in  den  Metakarpophalangeal- 
gelenken  und  den  Interphalangealgelenken  leicht  gebeugt.  Ein  deutlicber  Muskel- 
widerstand  bei  passiven  Bewegungen  fehlte  in  unseren  Fallen  meist  in  Zeliengelenken 
(mit  Ausnabme  des  Metatarsophalangealgelenks  des  Hallux).  Der  Widerstand  war 
bei  passiver  Dorsalflexion  des  Fultes,  bei  der  Streckung  im  Knie-  und  Hiiftgelenk 
infolge  der  starkeren  reflekto  rise  hen  Hypertonic  in  den  Antagonisten  dieser 
Bewegung  meist  starker  als  bei  passiver  Beugung  im  Knie-  und  Hiiftgelenk  und 
passiver  Plantarflexion.  Am  erheblichsten  schien  er  uns  gewohnlich  in  den  Adduk- 
toren zu  sein.  Schon  leichtere  Grade  derselben  verraten  sich  gewohnlich  dadurch, 
dai]  dann,  wenn  man  das  eine  Bein  passiv  zu  abduzieren  sucht,  schon  nach  kurzer 
Zeit  die  andere  Extremitat  mit  folgt.  Die  starke  reflektorische  Anspannnng  der 
Adduktoren  fixiert  das  passiv  bewegte  Bein  an  das  Becken.  Die  bei  Fortdauer  der 
passiven  Aktion  einsetzende  Verschiebung  des  Beckens  verursacht  dann  eine  An- 
spannung  der  gekreuzten  und  ebenfalls  hypertonischen  Adduktorenmuskulatur  und 
dadurch  ein  Mitgehen  des  Beines  bei  passiver  Abduktion  des  anderen.  Versucht 
man  andererseits,  wie  bei  der  Auslosung  des  Lasegueschen  Phanomens  bei  Ischias, 
das  gestreckte  Bein  des  in  Biickenlage  liegenden  Patienten  passiv  zu  erheben  und 
im  Hiiftgelenk  zu  beugen,  so  geht  in  ahnlicher  Weise  das  gekreuzte  Bein  infolge 
der  Hypertonic  der  Flexoren  nach  kurzer  Zeit  mit  in  die  Hohe. 

Bei  starkerer  Hypertonie  beobachtet  man  audi  recht  haufig  eine  zur  Unter- 
scheidung  von  der  „Pseudohypertonie"  bei  der  Hysterie  wichtige  Erscheinung. 
Fordert  man  namlich  den  Patienten  auf,  wahrend  der  Ausfuhrung  einer  passiven 
Bewegung  durch  den  Untersucher  auf  ein  bestimmtes  Zeichen  dieselbe  durch  eine 
willkiirliche  gleichzeitige  Aktion  zu  unterstiitzen,  so  verringert  sich  der  Muskel- 
widerstand  temporal'  im  Gegensatz  zur  psychogenen  Muskelsteifigkeit  oft  ganz  er- 
heblich.  Je  vorsichtiger  und  langsamer  man  die  passive  Bewegung  in  der  hyper- 
tonischen Muskulatur  vornimmt,  um  so  geringer  ist  der  Widerstand.  Der  Wider- 
stand  ist  dabei  im  Beginn  der  Bewegung  meist  am  erheblichsten  und  nimmt  mit 
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der  Zunahme  der  Exkursionsgrotfe  oft  rasch  ab.  Bemerkenswert  ist  noch,  dai]  Steheu 
und  Gehen  die  Hypertonie  oft  wesentlich  verschlimmern  („die  Beine  werden  steif"). 

Da  im  Gefolge  der  Sclerose  en  plaques  schwere  und  stationare 
Paresen  in  den  Unterextremitaten  mit  ausgesprochenem  „Pradilektions- 
typus"  selten  sind,  ist  es  audi  erklarlieh ,  daft  man  nur  gelegentlich 
eine  charakteristische  Auspragung  des  von  S trlimp ell  beschriebenen 
„Tibialisphanomens"  konstatiert.  Bei  schweren  Affektionen  der 
Pyramidenbahn  (z.  B.  im  Gefolge  von  Apoplexie)  geht  nacli  St  rump  ell 
die  Fahigkeit  zu  individuellen  Muskelbewegungen,  also  zu  feiner  ab- 
gestuften  und  isolierten  Aktionen  mehr  oder  minder  verloren.  In 
typischen  Fallen  ist  bei  einer  Hemiplegie  z.  B.  die  isolierte  Dorsal- 
flexion  des  Fufies  gelegentlicli  vollkommen  unmoglich.  Wenn  man 
nun  naeh  S  trump  ell  den  im  Bette  liegenden  Kranken  auffordert, 
die  Beine  an  den  Rumpf  heranzuzielien ,  so  erfolgt  eine  mit  der 
Beugung  im  Knie-  und  Hiiftgelenk  gleiclizeitig  oder  gar  niclit  selten 
schon  kurze  Zeit  zuvor  einsetzende  starke  Dorsalflexion  des  Fufies 
mit  einer  Hebung  des  inneren  FuBrandes.  Diese  schon  durch  das 
deutliche  Vorspringen  der  Sehne  kenntliche  Mitbewegung  des  isoliert 
gelahmten  Tibialis  ant.  kann  willkuriich  nicht  oder  nur  sehr  mangel- 
baft  unterdriickt  werden  und  tritt  trotz  des  Versuches  einer  Ter- 
hinderung  durch  passive  Fixierung  mittels  der  auf  den  Fufiriicken 
aufgelegten  Hand  auf.  Umgekehrt  sieht  man,  wie  Mann  gezeigt  hat, 
beim  Versuch  einer  aktiven  Dorsalflexion  des  Fufles  in  denselben 
Fallen  eine  gleichzeitige  nicht  zu  unterdriickende  Beugung  im  Knie- 
und  Hiiftgelenk.  Das  bei  Neugeborenen  physiologische  Tibialis- 
phanomen,  welches  —  wie  wir  im  Gegensatz  zu  den  Einwanden 
Florsheims  betonen  miissen  —  bei  erwachsenen  Nervengesunden, 
sowie  bei  Individuen  mit  fuuktionellen  Nervenleiden  unter  der  Vor- 
aussetzung  einer  richtigen  Untersuchungstechnik  fehlt,  kommt  bei 
organischen  Affektionen  des  Zentralnervensystems  in  deutlicher  Aus- 
pragung wohl  nur  in  solchen  Fallen  vor,  in  denen  eine  Lasion  der 
Pyramidenbahnen  durch  die  Begleitsymptome  angenommen  werden 
muB.  Im  Falle  einer  fehlerhaften  Technik  wird  man  freilich  auch 
bei  Gesunden  und  bei  Kranken  mit  den  verschiedensten  Affektionen 
eine  flihl-  und  sichtbare  Anspannung  des  Tibialis  anticus  linden,  weil 
die  physiologische  Neigung  zu  dieser  Mitbewegung  Tauschungen  ver- 
ursacht.  Das  „Tibialisphanomen"  Striimpells  ist  nicht  durch  das 
Auftreten  einer  synergetischen  Anspannung  dieses  Muskels  beim 
Heranziehen  des  ganzen  Beines  an  den  Rumpf  einzig  und  all e in, 
sondern  auch  dadurch  charakterisiert,  daB  diese  Mitbewegung  neben 
ihrer  Konstanz  im  schroffen  Gegensatz  zu  alien  Fallen  aus  der  nor- 
malen  Breite  willktirlich  nicht  oder  nur  in  beschranktem  MaBe  unter- 
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driickt  werden  kann  und  auch  bei  dem  Versuclie  einer  passiven  Be- 
hinderung  (s.  ob.)  —  oft  schon  vor  Beginn  der  Hlift-  und  Kniebeugung 
—  sich  einstellt.1)  Nur  bei  Nichtbeachtung  dieser  Kriterien  verringert 
sich  die  diagnostische  Bedeutung  des  Phanomens.  Streng  genommen 
stellt  das  Tibialisphanomen  keine  abnorme  Mitbewegung  dar,  sondern 
eine  physiologische  generelle  Synergie,  die  bei  der  Ausbildung  der 
Willensbahn  und  damit  auch  der  Fahigkeit  zu  isolierten  Muskel- 
aktionen  iiberlagert  wird  und  bei  Zerstorung  und  Unterbrechung 
dieser  Bahn  wiederkehrt  bzw.  pathologisch  gesteigert  werden  kann. 
Da  der  pathologisch-anatomische  Prozeft  bei  der  Sclerosis  multiplex 
gewohnlich  die  Integritat  der  Mehrzahl  der  Py  r  am  id  en  ball  nf as  er  n  nicht 
wesentlich  gefahrdet,  ist  es  leicht  verstandlich ,  daJS  eine  konstante 
und  scharfe  Auspragung  dieses  Phanomens  fast  stets  fehlt  und  nur 
geringere  Grade  zur  Beobachtung  gelangen.  Mit  dem  Grade  der 
Lahmung,  die  eine  zunehmende  Intensitat  der  Willensanstrengung  ver- 
langt,  wachst  ja  im  allgemeinen  die  Ausgiebigkeit  der  Mitbewegungen. 
Bei  der  Sclerose  en  plaques  handelt  es  sich  aber  meist  nur  urn  eine 
geringere  Auspragung  der  Lahmungszustande. 

Abgesehen  von  dem  Tibialisphanomen  beansprucht  unter  der 
Zahl  der  Mitbewegungen  in  den  Fallen  von  spastischer  Parese  der 
unteren  Extremitaten  (cf.  Ottfrid  Forster)  bei  der  multiplen 
Sklerose  nur  noch  das  „Zehenphanom en'k  und  die  Mitkontrak- 
tion  homologer  Muskelgruppen  der  an  der  en  Seite  bei 
einseitigen  aktiven  Bewegungen  erheblicheres  Interesse. 

Das  „Z ehenphanome n"  S t r  11  m p e  1 1  s  besteht  darin,  daB  beim 
aktiven  Erheben  des  Beines  eine  deutliche,  tonische  Dorsalflexion  der 
grofien  Zehe  eintritt.  Dasselbe  beobachtet  man  auch  bei  der  aktiven 
Streckung  des  zuvor  im  Kniegelenk  gebeugten  Beines.  Eine  deutliche 
Auspragung  dieses  Zehenphanomens  sieht  man  bei  der  Sclerosis  mul- 
tiplex wesentlich  haufiger  als  des  „Tibialisphanomens".  Dieser  Be- 
fund  steht  wohl  damit  im  Zusammenhang,  dafi  in  einem  grofien 
Teil  der  Falle  nicht  eine  Mitbewegung  des  Extrensor  hallucis  long., 
sondern  ein  echter  Reflex  vorlag.  Reflex  und  Muskelsynergie  sind 
gerade  beim  „Zehenphanomen"  nur  schwer  zu  trennen.  LaBt  man 
z.  B.  das  im  Kniegelenk  gebeugte  Bein  im  Bett  aktiv  strecken,  so 
kann  eine  tonische  Dorsalflexion  der  grofien  Zehe  als  scheinbare  Mit- 


J)  Bei  dem  von  Mann  angegebenen  „umgekehrten  Tibialisphanomen"  (Versuch 
einer  aktiven  Dorsalflexion  des  FuCes  und  als  Mitbewegung  nicht  zu  unterdrlickende 
Beugung  des  Hiift-  und  Kniegelenks)  darf  der  passive  Widerstand  natiirlich  nicht  am 
FuCe,  sondern  am  Oberschenkel  bzw.  Knie  einsetzen.  Bei  aktiver  Dorsalflexion 
des  Fufies  gegen  starkeren  Widerstand  namlich  ist  diese  Synergie  auch  beim  Er- 
wachsenen  durchaus  normal. 
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bewegung  dadurcli  zustande  kommen,  daB  bei  Verbreiterung  der 
reflexogenen  Zone  fin*  das  B abinskische  Zeichen  durcli  Reibung  der 
Ferse  an  der  Unterlage  ein  echter  Reflex  ausgelost  wird.  Jedenfalls 
tut  man  gut  daran,  in  Fallen  von  ,,Zehenphanomen"  das  Verhalten 
des  B  a  b  i  n  s  k  i  schen  Reflexes  genau  zu  beachten  und  moglichst  gleich- 
zeitige  sensible  Reize  innerhalb  der  reflexogenen  Zone  fernzuhalten. 

Die  Mit bewegun gen  homologer  Muskelgrupp en  der 
gekreuzten  Seite,  die  auch  Forster  bei  multipler  Sklerose  be- 
schrieben  hat,  kann  man  durch  die  Aufforderung  an  den  Kranken  priifen, 
den  rechten  oder  linken  FuB  aktiv  dorsal  zu  flektieren.  Es  besteht 
dann  —  nach  Forster  —  niclit  selten  auch  ohne  die  geringste 
Muskelschwache  und  ohne  daB  eine  Verstarkung  der  Willensimpulse 
notwendig  ist,  gleichzeitig  eine  unwillkiirliche,  willkiirlich  kaum  zu 
unterdriickende,  ausgiebige  Dorsalflexion  des  FuBes  auf  der  gekreuzten, 
ebenfalls  nicht  paretischen  Seite.  Forster  faBt  dieselbe  als  Mit- 
bewegung  infolge  von  Py  ram  id  enbalmaffektion  en  auf,  die  nicht  wie 
das  Tibialis-  und  Zehenphanomen  aus  einer  Verstarkung  der  Willens- 
impulse, sondern  daraus  entspringt,  daB  infolge  der  gleichzeitigen 
Reflexsteigerung  bei  einer  Bewegung  eine  groBe  Anzahl  von  Muskeln 
reflektorisch  mitinnerviert  wird,  auch  ohne  daB  die  Willensanstrengung 
bei  der  Willkiirbewegung  auf  der  gesunden  Seite  im  Gegensatz  zu 
gesunden  Tagen  groBer  ist.  Ich  habe  in  einigen  Fallen  von  mul- 
tipler Sklerose  die  von  Forster  betonte  Mitbewegung  der  ge- 
kreuzten homologen  Muskelgruppen  gesehen.  Ihre  Genese  zeigt  je- 
doch  nach  meiner  Beobachtung  keine  prinzipiellen  Verschiedenheiten 
vom  Tibialis-  und  Zehenphanomen.  Wenn  auch  in  zwei  unserer  ein- 
schlagigen  Falle  eine  echte  Parese  fehlte,  so  war  doch  ein  spastischer 
Bewegungswiderstand,  also  eine  „spastische  Pseudoparese"  vorhanden. 
Die  Hypertonic  aber  bedingt  wohl  stets  eine  gewisse  Erschwerung 
der  aktiven  Bewegungen  und  verlangt  eine  im  Vergleich  zur  Norm 
starkere  Willensanstrengung.  Ich  sehe  in  diesen  Mitbewegungen  ge- 
kreuzter  homologer  Muskelgruppen  bei  Py ramiden b ah nlasi o n en  ebenso 
wie  beim  Tibialisphanomen  eine  Ruckkehr  zu  normalen,  generellen 
Bewegungsformen.  Die  Entwicklung  der  individuellen  Muskelaktion 
verdeckt  bei  der  allmahlichen  Ausbildung  und  Benutzung  der  Pyra- 
midenbahn  die  unter  pathologischen  Bedingungen  wiederkehrende, 
physiologische  Neigung  des  kindlichen  Organismus  zu  bilateral-sym- 
metrischen  Muskelaktionen.  DaB  die  erhohte  Reflexerregbarkeit  bei 
der  multiplen  Sklerose  ungemein  leicht  durch  „Irradiationen"  der 
Erregung,  die  wiederkehrende  Neigung  zu  bilateral-symmetrischen 
Aktionen  pathologisch  steigern  und  modifizieren  kann,  ist  allerdings 
recht  wahrscheinlich.    Dadurch  erklart  sich  auch  der  von  Forster 
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registrierte  Befund,  daB  bei  der  multiplen  Sklerose  nicht  nur  die 
homologen,  sondern  auch  andere  Muskelbewegungen  der  gekreuzten 
Seite,  ja  sogar  Mitbewegungen  in  den  verschiedensten  Korperteilen 
auftreten.  Forster  beschreibt  z.  B.,  dafi  „bei  aktiver  Erhebung 
des  rechten  Beines  bei  multiplex  Sklerose  das  linke  Bein  sich  in 
seiner  Langsachse  hin-  und  herdreht,  die  Bauchmuskeln  rhythmische 
Zuckungen  ausfiihren,  die  Arme  sich  in  die  Hohe  heben.  der  Kopf 
zittert  usw." 

Ausgesprochen  Par  esen  in  denArmen  sind  bei  der  multiplen 
Sklerose  wesentlich  seltener  als  in  den  unteren  Extremitaten.  Eine 
dauernde  Diplegie  der  Arme  kommt  fast  nur  in  fortgeschrittenen 
Krankheitsstadien  vor  und  entwickelt  sich  meist  erst  langere  Zeit 
nach  der  spastischen  Lahmung  der  Beine.  Auf  die  mannigfachen 
Variationen  einer  gleichzeitigen  Arm-  und  Beinparese  komme  ich  unten 
zurtick.  Die  Parese  der  Arme  geht  auch  hier  mit  einer  Steigerung  der 
Reflexerregbarkeit  und  zuweilen  mit  spastischen  Kontrakturen  einher. 
Die  Haltung  der  Arme  ist  bei  Kontrakturen  meist  derart,  dafi  die 
tonische  Anspannung  der  Adduktoren  des  Oberarms  zu  einer  krampf- 
haften  Fixierung  desselben  an  den  Thorax  fiihrt  und  der  Unterarm 
bei  gleichzeitiger  Beugung  im  Ellenbogengelenk  stark  proniert  ist. 
Das  Verhalten  der  Handgelenke  und  der  Finger  wechselt;  doch 
scheint  eine  mafiige  Dorsalflexion  im  Handgelenk  im  Verein  mit  einer 
Beugung  in  den  Interphalangealgelenken  vorzuherrschen.  Gelegent- 
lich  beobachtet  man  hier  das  S t r ii m p e  1 1  sche  Eadialisphanomen 
(abnorm  starke,  nicht  zu  unterdriickende  Mitbewegung  der  Extensoren 
des  Handgelenkes  bei  der  Faustbildung)  und  etwas  haufiger  als  dieses 
das  ,,Pronationsphanom  en",  das  darin  besteht,  dafi  auf  die  Auf- 
forderung,  den  gestreckten  und  herabhangenden,  paretischen  Arm  in 
Supinationsstellung  nach  vorn  zu  erheben,  eine  nicht  zu  unterdriickende 
Pronationsbewegung  im  Vorderarm  eintritt.  Die  weit  grofiere  Selten- 
heit  spastischer  Paresen  in  den  oberen  Extremitaten  erklart  sich 
wohl  daraus,  dafi  der  Abschnitt  der  Pyramidenbahnen,  welcher  die 
Arme  versorgt,  infolge  seines  wesentlich  klirzeren  Verlaufs  weniger 
haufig  und  weniger  intensiv  von  den  sklerotischen  Plaques  alteriert 
wird,  als  der  den  Beinen  zukommende  Teil,  welcher  infolge  der  Mog- 
lichkeit  einer  haufigeren  Unterbrechung  durch  die  disseminierten  Herde 
starker  geschadigt  werden  mu6.  Im  allgemeinen  kommt  bei  dem 
eigenartigen  pathologisch-anatomischen  Substrat  der  multiplen  Skle- 
rose eine  Schadigung  jener  Bahnen  am  leichtesten  zustande,  die  am 
langsten  sind.  Man  findet  demgemafi  in  den  oberen  Extremitaten  in 
fruheren  Krankheitsstadien  die  motorische  Kraft  gewohnlich  normal 
oder  nur  eine  mafiige  Abschwachung  derselben.    Nicht  selten  aller- 

Miiller,  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  und  Riickenmarks.  9 
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dings  klagen  die  Patienten  schon  zu  der  Zeit,  wo  „objektiv"  die 
Muskelkraft  kaum  oder  gar  nicht  herabgesetzt  erscheint,  iiber  eine 
auffallige  Muskelermiidbarkeit  und  das  Gefiihl  einer  verringerten 
motorischen  Leistungsfahigkeit.  Trotz  der  kraftigen  Muskelbewegungen 
beim  Handedruck  konstatiert  man  allerdings  auch  „objektiv"  schon 
friihzeitig  nicht  selten  eine  gewisse  motorische  Schwache,  insofern 
namlich  zur  Erzielung  desselben  Krafteffektes  eine  im  Vergleich  zur 
Norm  gesteigerte  Willensanstrengung  des  Patienten  notwendig  ist. 
Man  beobachtet  dann  in  solchen  Fallen  auch  in  den  Armen  Mit- 
kontraktionen  homologer  Muskelgruppen  der  kontralateralen  Seite. 

Nonne,  Redlich  u.  a.  geben  an,  dafl  „hemiplegische  Formen" 
der  multiplen  Sklerose  recht  haufig  sind.  Schwerere  halbseitige,  mehr 
minder  stationare  Paresen  bei  volliger  Integritat  der  anderen  Korper- 
halfte  finden  sich  zwar  nach  unseren  Erfahrungen  nur  ausnahmsweise ; 
wir  konnen  aber  bestatigen,  daft  in  der  groften  Mehrzahl  der  Falle  mit 
doppelseitigen  motorischen  Ausfallserscheinungen  eine  einseitig  starkere 
Auspragung  derselben  nachzuweisen  ist.  Es  ist  tiberhaupt  die  halb- 
seitig  starkere  Auspragung  der  spinal  en  Symptome 
eine  ungemein  haufige  Erscheinung.  Sie  aufiert  sich  aller- 
dings durchaus  nicht  immer  bei  gleichzeitigen  spastischen  Paresen 
der  unteren  Extremitaten  durch  einseitige  oder  einseitig  starkere 
Paresen  der  Arme,  sondern  auch  durch  eine  einseitige  oder  einseitig 
starkere  Steigerung  der  Sehnenreflexe,  der  ataktischen  Bewegungs- 
storung  und  des  Intentionstremors.  Diese  ganz  gewohnlichen  Diffe- 
renzen  zwischen  rechts  und  links  sind  allerdings  haufig  keineswegs 
derart  intensiv,  dafi  man  von  einem  echten  hemiplegischen  Typus 
sprechen  kann.  Rechnet  man  aber  die  grofie  Zahl  aller  Falle  mit 
nicht  unerheblichen  Dilferenzen  der  beiden  Korperhalften  zu  der 
relativ  kleinen  mit  reineren  Formen  einer  Hemiplegie,  so  ist  die 
namentlich  von  Nonne  und  Redlich  vertretene  Anschauung  von 
der  grofien  Haufigkeit  eines  hemiplegischen  Typus  auch  nach  unseren 
Erfahrungen  vollkommen  richtig. 

Die  wichtigsten  Unterarten  dieses  hemiplegischen 
Typus  mit  einseitigen  oder  einseitig  starkeren  motorischen  Storungen 
sind  wohl  folgende: 

1.  eine  starkere  Plemiparese  bei  fast  volliger  Integritat  der 
anderen  Seite.  Sie  ist  gewohnlich  nur  eine  temporare  Erscheinung 
und  findet  sich  gelegentlich  namentlich  dann,  wenn  das  Leiden  in 
Form  eines  einmaligen  oder  rezidivierenden  apoplektischen  Insultes 
einsetzt  (Duckwoord,  Raymond,  Hackney,  Edwards,  Mills, 
Potts,  Spiller,  Nonne). 

2.  eine  spastische  Paraparese  der  unteren  Extremitaten  mit  ein- 
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seitiger  oder  einseitig  intensiverer  Parese  des  dem  starker  affizierten 
Beines  entsprechenden  Armes. 

3.  eine  spastische  Parese  der  unteren  Extremitaten  mit  einer  dem 
starker  affizierten  Bein  entsprechenden  einseitigen  oder  einseitig 
wesentlich  intensiveren  Reflexsteigerung ,  ataktischen  Bewegungs- 
storung,  Intentionstremor  oder  einer  Kombination  dieser  Symptome 
(besonders  Eeflexsteigerung  und  Ataxie)  in  den  Armen. 

Die  Tatsache,  dafi  schwerere  Grade  einer  halbseitigen  Lahmung 
von  langerer  Dauer  sehr  selten  sind  und  sich  aucli  nur  ausnahms- 
weise  mit  ausgebreiteten  erheblichen  Sensibilitatsstorungen  (cf.  Gil- 
bert et  Lyon)  verbinden,  erklart  sich  zwanglos  aus  der  Eigenart 
des  pathologisch-anatomischen  Substrats  (wohl  stets  doppelseitige 
Herdentwicklung,  relative  Integritat  der  Achsenzylinder.)  Namentlich 
dann,  wenn  sich  die  Plaques  anfanglich  in  der  Medulla  oblongata 
und  in  der  Briicke  entwickeln,  kann  die  temporare  Leitungsunter- 
brechung  der  motorischen  Bahnen  in  apoplektiformer  Weise  sich 
auitern.  Ob  dann  allerdings  auch  in  diesem  Krankheitsstadium  erst 
eine  „einseitige  Cerebrospinalsklerose"  (Latham)  in  anatomischem 
Sinne  vorliegt,  ist  schon  deshalb  recht  zweifelhaft,  weil  trotz  starker 
Herdentwicklung  in  der  Medulla  oblongata  jegliche  hemiplegischen 
Anfalle  fehlen  und  iiberhaupt  auch  grofie  Plaques  trotz  ihrer  Lage 
in  „funktionell"  auflerordentlich  wichtigen  Zentren  symptomlos  bleiben 
konnen.  Dafiir  spricht  auch  ein  von  uns  beobachteter  Fall,  in  dem 
trotz  des  halbseitigen  Charakters  der  motorischen  Ausfallserscheinungen 
bei  Integritat  der  anderen  Seite  die  Bauchdecken-  und  Cremaster- 
reflexe  konstant  doppelseitig  fehlten.  Das  gelegentliche  Vorkommen 
einer  halbseitigen  Lahmung  in  Form  einer  Hemiplegia  alternans  oder 
cruciata  ist  weiter  unten  erwahnt. 

Das  langere  Zeit  persistierende  Bild  des  durch  Leitungsunter- 
brechung  einer  Mckenmarkshalfte  bedingten  Symptomenkomplexes 
der  Browu-Sequard  s  c  h  e  n  Spin  all  a  hm  ung  findet  sich  bei  der 
multiplen  Sklerose  nur  ausnahmsweise  und  kaum  jemals  in  typischer 
Auspragung  der  Einzelerscheinungen.  Gelegentlich  aber  kommt  die 
spinale  Halbseitenlahmung  in  mehr  unvollkommener  Entwicklung  und 
als  temporare  Erscheinung  vor  (cf.  Jeremias,  Kobner,  Leyden, 
Erb,  Wernicke,  Uhthoff,  Hoffmann,  Moeli).  Als  Raritat 
hat  Oppenheimin  einem  Falle  einen  doppelseitigen  „Brown-Sequard" 
gesehen,  insofern  namlich  zu  einer  an  den  unteren  Extremitaten 
lokalisierten  halbseitigen  Lahmung  spater  eine  vorwiegend  die  oberen, 
aber  in  entgegengesetzter  Weise  betretFende  hinzutrat.  Die  grofie 
Seltenheit  reiner  Typen  der  spinalen  halbseitigen  Lahmung  erklart 
sich  wohl  daraus,  daB  einerseits  die  Herdentwicklung  kaum  jemals 
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eine  einseitige  ist  oder  bleibt,  und  andererseits  aus  der  relativen 
Integritat  der  Nervenfasern ,  welche  besonders  das  Auftreten  der 
iiblichen  sensiblen  Ausfallserscheinungen  verhindert.  Wir  selbst  haben 
einschlagige  Falle  nicht  beobachtet. 

Die  strengere  Unterscheidung  zwischen  einer  cerebralen  und  spi- 
nalen  Halbseitenlahmung  ist  bei  der  multiplen  Sklerose  infolge  des 
eigenartigen  pathologisch-anatomischen  Substrats  gewohnlich  unmog- 
lich.  Manche  Autoren  pflegen  eine  reine  einseitige  Extremitaten- 
lahmung  stets  als  „spinale"  zu  bezeiclmen  zum  Unterschied  von  der 
cerebralen,  mit  gleichseitiger  Facialis-  oder  Hypoglossusparese  einher- 
gehenden  Form. 

Trotz  der  aufierst  variablen  Formen,  die  sich  nicht  nur  beim 
Vergleich  der  Kranken  unter  sich,  sondern  manchmal  auch  bei  wieder- 
holten  Untersuchungen  desselben  Patienten  im  Verlaufe  der  Er- 
krankung  geltend  machen,  besitzen  die  namentlich  von  Oppenheim 
studierten  Gangstorungen  der  multiplen  Sklerose  infolge  der  fast 
regelmafiigen  Wiederkehr  einzelner  ursachlichen  Faktoren  sinnfallige, 
gemeinsame  Zuge,  die  zur  Aufstellung  gewisser  vorherrschender 
Typen  berechtigen.  In  ausgepragten  und  fortgeschrittenen  Fallen 
bekommt  der  Gang  sogar  haufig  ein  direkt  charakteristisches  Ge- 
prage.  so  da6  er  oft  dem  Kenner  auf  den  ersten  Blick  eine  richtige 
Diagnose  gestattet. 

Die  Anomalien  des  Ganges  sind  bei  einer  genauen 
Analyse  nur  in  einer  kleinen  Minderzahl  der  Falle 
durch  eine  einzige  Bewegungss torung  bedingt,  sondern 
in  der  grofien  Mehrzahl  das  klinische  Substrat  einer 
Wechselwirkung  verschiedener  Komponenten.  Ein 
kurzer  Hinweis  auf  die  letzteren  wird  uns  diese  Tatsache  ver- 
standlich  machen.  Es  sind  im  wesentlichen  5  Moment e,  die  als 
Ursachen  der  Gangstorung  bei  multipler  Sklerose  in  Betracht  kommen, 
namlich  die  Ataxie,  die  Parese,  Hypertonic,  eine  mit  Schwindel  einher- 
gehende  Gleichgewichtsstorung  wie  bei  cerebellaren  Affektionen  und 
endlich  Tremor  bez.  Wackeln. 

Der  EinfluB  der  ataktischen  Bewegungsstorung  auf 
den  Gang  wechselt  nach  der  Lokalisation.  Die  Ataxie  befallt  bei  der 
multiplen  Sklerose  wesentlich  haufiger  und  starker  die  Beine,  in  vielen 
Fallen  Beine  und  Eumpf  gleichzeitig  und  nur  gelegentlich  den  Rumpf 
allein.  Die  reine  Ataxie  der  unter  en  Extremitaten  bedingt 
den  bekannten  breitbeinigen,  schleudernden,  stampfenden  Gang,  wie 
man  ihn  am  besten  bei  der  Tabes  studieren  kann,  die  Ataxie  der 
Stammesmuskulatur  hingegen  neben  der  Unmoglichkeit  frei  zu 
sitzen,  stetig  schwankende  Bewegungen  des  Rumpfes  und  ein  zickzack- 
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formiges  Abweichen  von  der  geraden  Linie.  Trotz  der  grofien  Haufig- 
keit  der  Ataxie  in  den  Beinen  sind  ausgepragte  Falle  von  rein 
ataktischem  Gang  bei  der  Sclerosis  multiplex  s  el  ten.  Wir  selbst 
haben  jedenfalls  niemals  solche  Grade  desselben  gesehen,  wie  man  sie 
bei  der  Tabes  haufig  beobachtet.  Wir  verfiigen  auch  iiber  keinen  Fall, 
in  dem  bei  genauer  Priifung  die  Gangstorung  auf  einer  reinen  Rumpf- 
ataxie,  wie  wir  sie  bei  manchen  cerebralen  Prozessen  selien,  berulit. 
Die  Griinde  hierfiir  sind  leicht  ersichtlich.  Vornehmlich  wegen  der 
Differenz  im  Verhalten  des  Muskeltonus  ist  die  Intensitat  der  Ataxie 
bei  Sclerosis  multiplex  durchschnittlich  wesentlich  geringer  als  bei 
Tabes.  Wenn  aber  bei  der  Herdsklerose  hohere  Grade  vorkommen, 
so  kombinieren  sie  sich  meist  mit  anderen  Bewegungsstorungen  (Pa- 
resen  bez.  Spasmus),  wodurch  das  Bild  einer  rein  ataktischen  Geh- 
storung  verwischt  wird.  Die  haufigste  Kombination  der  Ataxie 
nun  ist  in  friiheren  Krankheitsstadien  wahrsclieinlich  diejenige  mit 
einer  besonders  als  „reflektorische  Hj^pertonie"  imponierenden  Erhohung 
des  Muskeltonus.  Eine  ganz  gewohnliche  Erscheinung  stellt  also  eine 
gewisse  spastiscbe  Pseudoparese  mit  Ataxie  dar.  Die 
grofie  Haufigkeit  des  spas  tisch -  ataktischen  Ganges 
nimmt  mit  dem  Fortschreiten  der  Erkrankung  deshalb  ab,  weil  die 
Zunahme  des  Spasmus  und  der  Eintritt  von  Paresen  ihn  modifizieren. 
Hohere  Grade  von  Spasmus  bei  geringer  oder  fast  fehlender  Ataxie 
konnen  dann  den  Gang  zu  einem  rein  spastischen  gestalten  und 
ihm  die  bei  der  primaren  Seitenstrangdegeneration  iiblichen  Merk- 
male  verleihen.  Der  Kranke  geht  dann  steifbeinig,  die  Fiifle  kleben 
am  Boden,  die  Oberschenkel  sind  durch  die  Adduktorenhypertonie 
einander  genahert  bzw.  aneinander  gepreBt  oder  versuchen  sich  sogar 
zu  iiberkreuzen,  das  Becken  wird  bei  jedem  Schritt  gleichzeitig  ge- 
hoben  und  das  Bein  ohne  feinere  Modulation  der  Aktion  in  Knie- 
und  Fufigelenk  mehr  in  toto  bewegt.  Schrittzahl  und  Schrittlange 
sind  aber  bei  rein  spastischem  Gange  unter  der  Voraussetzung,  daB 
die  Parese  fehlt,  nicht  wesentlich  herabgesetzt.  Auch  die  Einzel- 
bewegungen  erfolgen  ziemlich  rasch,  gelegentlich  sogar  geradezu 
schnellend.  Diesen  rein  spastischen  Gang  sieht  man  jedoch 
nur  gelegentlich.  Meist  pravalieren  ein  spastisch- 
paretisch-ataktischer  und  beim  Zuriicktreten  der  Ataxie  ein 
spastisch-paretischer  Gang.1)    Die  Parese,  die  bei  der  mul- 

])  Oppenheim  hat,  wie  ich  hier  einschalten  will,  auf  eine  bei  spastischen 
Paresen  der  unteren  Extremitaten  vorkommende  Eigentiimlichkeit  des  Emporkommens 
aus  der  Eiickenlage  aufmerksam  gemacht.    Er  schreibt: 

„Wenn  der  Kranke  versucht  —  am  besten  ohne  Unterstiitzung-  der  Arme  — 
aus  der  horizontalen  Eiickenlage  sich  aufzusetzen,  so  werden  infolge  einer  schon 
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tiplen  Sklerose  in  reiner  Auspragung  nicht  haufig  ist,  beeinfluM  die 
Merkmale  des  Spasmus  und  der  Ataxie  beim  Gehen  insofern,  als  die 
Bewegungen  immer  muhsamer,  schleppender,  langsamer  und  die  Schritt- 
langen  immer  kleiner  werden.  Namentlich  die  Verkleinerung  der 
Schrittlange  ist  zur  Erkennung  der  gleichzeitigen  Parese  von  grower 
Bedeutung.  Eine  erhebliche  Alteration  des  Ganges  wird  nun  trotz 
leichter  oder  fehlender  spastischer  Parese  und  Ataxie  auch  im  Rumpfe 
namentlich  in  solchen  Fallen  (cf.  Oppenheim),  die  mit  cephalischen 
Symptomen  beginnen,  gelegentlich  dadurch  verursacht,  daB  in  der- 
selben  Weise  wie  bei  manchen  cerebralen  Affektionen  beim  Gehen 
ein  eigenartiger,  mehr  kontinuierlicher  Schwindel  mit  Tauschungen 
des  Korpers  iiber  seine  Lage  im  Raume  auftritt,  der  zu  starkem 
„Torkeln"  wie  in  der  Trunkenheit  fiihrt.  Reinere  Formen 
dieses  Schwindelganges  sind  nach  Oppenheim  selten. 
Ich  selbst  habe  ihn  nur  einmal  bei  einer  Patientin  temporar  beob- 
achtet.  In  ausgebildeten  und  fortgeschrittenen  Fallen  endlich  er- 
fahrt  der  spastisch-paretische  oder  spastisch-paretisch-ataktische  Gang 
eine  weitere  Modifikation  dadurch,  dafi  oft  ein  —  im  wesentlichen 
auf  der  Basis  des  Bewegungszitterns  entstehendes  —  charakte- 
ristisches  Wackeln  des  Rumpfes  und  des  Kopfes  hin- 
zutritt.  Dadurch  entsteht  eine  Gangstorung,  die  bei 
anderen  Affektionen  kaum  jemals  vorkommt  und  fur 
die  multiple  Sklerose  geradezu  typisch  ist.  Wegen  ihrer 
ausgesprochenen  Vorliebe  fiir  spatere  Krankheitsstadien  aber  ist 
sie  fiir  eine  Friihdiagnose  nur  selten  von  Wert.  Nach  Oppen- 
heim kann  dieses  Wackeln  des  Kopfes  und  namentlich  des 
Rumpfes  derart  intensiv  sein,  dafi  es  die  wesentlichste,  nicht  nur 
die  verstarkende  Ursache  der  Gleichgewichtsstorung  beim  Gehen 
ist.  Ich  bemerke  hier  noch,  dafi  die  gelegentlich  starkere  Schwache 
der  Peronei  ausnahmsweise  ein  gleichzeitiges  „tappendes"  Aufsetzen 
der  FuBe  mit  den  Fufispitzen  bedingt,  und  der  Gang  manchmal  auch 
durch  den  reflektorischen  Zitterklonus,  der  sich  auch  auf  den  iibrigen 
Korper  ausbreiten  kann,  verandert  wird. 

Aus  dei-  Moglichkeit  der  verschiedensten  Kombination  von  Ataxie, 
Spasmus,  Parese,  Tremor  bez.  Wackeln  und  Schwindel  und  eines  auch 
quantitativ  wechselnden  Mischungsverhaltnisses  resultiert  bei  der  disse- 
minierten  Herdsklerose  eine  enorme  Mannigf al tigkeit  der  Gang- 

bei  vielen  Gesunden  vorhandeuen  Neig-ung,  die  Beine  oft  stark  vou  der  Unterlage 
emporgehoben.  Bei  Kontrakturen  in  den  Huftbeugern  ist  der  Grad  dieser  Streckung 
derart  erbeblich,  daB  die  Extremitaten  oft  2—3  Fufi  hoch  von  der  Unteiiage  empor- 
geboben  werden.  Bei  Ataxie  werden  die  Beine  meist  nicht  nur  emporgehoben, 
sondern  fahren  schleudernd  und  ausfahrend  in  die  Hohe." 
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storungen.  Dieselben  stellen  aber  immerhin  im  wesentlichen  nur 
Variationen  der  eben  geschilderten,  wichtigsten  Typen  dar.  Der 
Eeichtum  der  Formen  wird  —  abgesehenvon  der  Beeinflussung  durch 
individuelle,  physiologische  Verschiedenheiten  —  durch  die  keineswegs 
seltenen  Differenzen  zwischen  beiden  Seiten  noch  grofier;  bald  ist 
namlich  die  Gehstorung  nur  einseitig  (z.  B.  in  den  Fallen  von  Hemi- 
parese  und  Hemiplegie),  bald  einseitig  starker,  bald  auf  beiden  Seiten 
quantitativ ,  ja  sogar  qualitativ  verschieden.  Gelegentlich  bedingen 
audi  die  abnorme  Ermiidbarkeit  der  Beine  und  die  Zunahme  des 
Muskeltonus  durch  aktive  Bewegungen  eine  deutliche  Veranderung  des 
Ganges  wahrend  der  Untersuchung.  Es  treten  dann  nach  langerem 
Gehen  die  Merkmale  der  Parese  und  des  Spasmus  scharfer  hervor. 

Die  Gleichgewichtsstorung  namentlich  auf  der  Basis  von  Ataxie 
verrat  sich  in  fruhen  Krankheitsstadien  oft  weniger  durch  sinnfallige 
Abweichungen  von  der  normalen  Art  des  Ganges  als  dadurch,  dafi 
einerseits  das  Gehen  nur  seinen  in  der  physiologischen  Breite  zwang- 
losen,  oft  geradezu  „automatischen"  Charakter  verliert  und  anderer- 
seits  bei  grofieren  Anforderungen  an  die  Prazision  der  Bewegung 
die  Korrekturversuche  versagen.  xibgesehen  da  von.  dafi  solche  Pa- 
tienten  bei  darauf  gerichteten  Fragen  angeben,  daB  sie  bei  dem  an- 
scheinend  kaum  pathologisch  veranderten  Gehen  viel  scharfer  „auf- 
passen*'  miissen  als  in  gesunden  Tagen,  wird  manchmal  die  Ataxie 
erst  dadurch  kenntlich,  weim  die  Geschwindigkeit  des  Schrittes  er- 
heblich  gesteigert  wird  oder  die  Patient  en  rlickwarts  gehen  sollen 
oder  am  besten  noch  auf  einem  geraden  Strich  vorwarts  derart,  dafi 
die  Ferse  und  Spitze  der  gerade  nach  vorn  gerichteten  FliBe  stets 
moglichst  einander  genahert  sind.  Man  priift  aufierdem  noch  das  rasche 
Haltmachen  und  prompte  Kehrtwendungen  Versuche,  bei  denen  die 
Ataxie  meist  besonders  deutlich  hervortritt. 

Von  grofitem  Wert  fiir  die  Beurteilung  der  Bewegungsstorungen 
ist  neben  der  Art,  wie  der  Patient  sitzt,  aufsteht  und  sich  hinsetzt, 
das  Verhalten  des  ruhig  stehenden  Patienten.  Ein  zwangloses  S  i  t  z  e  n 
wie  beim  Gesunden  haben  wir  bei  multipler  Sklerose  (besonders  bei 
deutlichen  spinalen  Symptomen)  nur  seiten  gesehen.  Bald  fallt  eine  eigen- 
tiimlich  gezwungene  Korperhaltung  auf,  bald  sieht  man  auf  der  Grund- 
lage  des  Bewegungszitterns  oder  der  Ataxie  deutliche  Schwankungen 
und  aktive  Ausgleichsversuche ,  bald  mufi  sich  der  Patient  mit  den 
Armen  fixieren  unci  mit  dem  Riicken  fest  anlehnen.  Auch  das  Auf- 
s  t  e  h  e  n  macht  meist  (hauptsachlich  iirfolge  der  Ataxie)  Schwierigkeiten. 
Der  Patient  sucht  sich  mit  den  Armen  aufzustiitzen,  riickt  die  Beine 
auseinander  und  kommt  erst  unter  unsicherem  Schwanken  oder  gar 
nach  mehrmaligen  Versuchen  in  die  Hohe.    In  ahnlicher  Weise  zeigt 
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namentlich  in  fortgeschrittenen  Fallen  auch  das  Hinsetzen  auffallige 
Veranderungen.  Bei  starkerer  Rumpf-  und  Beinataxie  handelt  es  sich 
hier  in  derselben  Weise,  wie  man  dies  bei  Tabes  sieht,  nicht  urn  ein 
aktives  „Sichsetzen"  anf  den  Stuhl,  sondern  mehr  um  ein  passives 
„Sichfallenlassen".  Bei  erheblicher  spastischer  Parese  mit  oder  ohne 
begleitende  Ataxie  pflegen  die  Kranken  oft  seitlich  an  den  Stuhl 
heranzutreten  und  sich  mit  Hilfe  der  auf  die  Lehne  aufgestiitzten 
oberen  Extremitaten  anfanglich  langsam  und  vorsichtig  niederzulassen, 
bis  bei  Notwendigkeit  einer  starkeren  Beugung  der  Arme  die  Kraft 
derselben  versagt  und  der  Korper  infolgedessen  auf  den  Sitz  „plumpst". 
Andere  Kranke  stellen  sich  ebenfalls  unter  Aufstiitzen  der  Arme  auf 
die  Lehne  an  die  Vorderkante  des  Stuhles  und  lassen  sich  dann 
unter  einer  raschen  Eumpfwendung  auf  den  Stuhl  fallen. 

Das  St  eh  en,  das  in  spateren  Krankheitsstadien  gelegentlich 
durch  die  schweren  Paresen  und  durch  Kontrakturen  unmoglich  wird,  ist 
am  haufigsten  durch  die  Ataxie  und  das  Bewegungszittern,  gelegentlich 
auch  durch  das  stete  Schwindelgefiihl  beeinflufit.  Schon  bei  leichteren 
Graden  von  Ataxie  beobachten  wir  auch  wahrend  des  Stehens  mit 
breiter  Unterstutzungsflache,  besonders  aber  pedibus  clausis  ein  leb- 
haftes  Spiel  der  Sehnen  am  Fufi  infolge  der  stetigen  Korrekturbe- 
wegungen.  Bei  AugenschluB  nimmt  die  Unsicherheit  allerdings  nicht 
in  derselben  Weise,  wie  bei  der  Tabes  zu,  weil  die  Ataxie  der  mul- 
tiplen  Sklerose  im  allgemeinen  nicht  mit  einer  Stoning  der  bewunten 
Empfindung  verlauft.  Gar  nicht  selten  allerdings  beobachtet  man 
auch  bei  multipler  Sklerose  ein  deutliches  Romberg  sches  P  h  a  - 
nomen,  obwohl  man  nach  den  Resultaten  der  Sensibilitatspriifung 
ein  durch  Wegfall  der  Augenkontrolle  verstarkte  sensorische  Ataxie 
kaum  annehmen  kann.  Es  ist  wohl  moglich,  daB  als  Ursache  der 
Verstarkung  hier  weniger  der  Wegfall  der  Augenkontrolle  wie  bei 
Tabes,  als  das  sich  oculis  clausis  (besonders  bei  schon  vorhandener 
Gleichgewichtsstorung)  steigernde  Gefiihl  der  Unsicherheit  zu  einer 
Zunahme  der  letzteren  fiihrt. 

Dafi  bei  fortschreitender  Erkrankung  namentlich  infolge  starkerer 
Motilitatsstorungen  Stehen  und  Gehen  unmoglich  werden  kann,  ergibt 
sich  aus  unseren  friiheren  Ausfiihrungen. 

Die  Muskelatrophien 1)  sind  bei  der  multiplen  Sklerose  nur  selten 
derart  ausgedehnt  und  hochgradig,  dan  das  klinische  Bild  voriiber- 
gehend  oder  wahrend  des  ganzen  Verlaufs  der  Erkrankung  demjenigen 
der  progressiven  Muskelatrophie  oder  der  amyotrophischen  Lateral- 

J)  Literatim  Bonchaud,  Buchwalcl,  Charcot,  C 1  a u s ,  Dejerine, 
Ebstein,  Eng-esser,  Glorieux,  Hammond,  HeC,  Jolly,  Kamprad, 
Leube,  Mader,  Nonne,  Otto,  Pitres,  Probst,   Scliiile,  Skolosobow. 
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sklerose  sich  nahert  oder  sogar  ihm  vollig  entspriclit.  Auf  diese  Falle 
muft  ich  spaterhin  noch  naher  eingehen.  Finden  sich  ausgepragte 
partielle  Atrophien ,  so  scheinen  sie  die  kleinen  Handmuskeln 
(Charcot)  und  am  Unterschenkel  vielleicht  das  Gebiet  des  Peronei 
zu  bevorzugen;  sie  verschonen  aber  entgegen  Pierre  Marie  das 
Gesicht,  Lippen,  Kinn  und  die  Zunge  nicht.  (Claus,  Probst.)  Wir 
selbst  haben  in  einzelnen  Fallen  eine  deutliche,  aber  keineswegs 
hochgradige  Hemiatrophia  linguae  eine  starke  Volumenverminderung 
der  Muskulatur  des  Schultergiirtels  und  der  kleinen  Handmuskeln 
gesehen  und  in  den  spateren  Stadien  einer  an  anderer  Stelle  ausfiihr- 
lich  mitgeteilten  Eigenbeobachtung,  welche  den  Symptomenkomplex 
der  spastischen  Spinalparalyse  kopierte,  sehr  ausgedehnte  und  erheb- 
liche  Muskelatrophien  konstatiert;  wir  haben  aber  eine  scharfe  Be- 
schrankung  derselben,  auch  gewisse  Muskelgruppen  ebenso  wie  ein 
mehr  oder  minder  gesetzmaftiges  Fortschreiten  stets  vermiftt.  Trotz 
haufiger  und  genauer  Kontrolle  sahen  wir  niemals  fibrillare  Zuckungen 
in  den  atrophischen  Muskeln  noch  qualitative  Veranderungen  der 
elektrischen  Erregbarkeit,  sondern  hochstens  eine  geringfiigige  Herab- 
setzung  derselben  far  faradische  und  galvanische  Eeize.  Im  Einklang 
damit  stent  die  Angabe  Oppenheims,  dafi  eine  sich  durch  partielle  Ent- 
artungsreaktion  kundgebende  „ degenerative"  Atropine  bei  der  Sclerose 
en  plaques  ungewohnlich  ist  und  eine  vollstandige  Entartungsreaktion 
wohl  iiberhaupt  noch  nicht  nachgewiesen  wurde.  Im  grofien  und 
ganzen  bilden  die  Muskelatrophien  nur  eine  relativ 
seltene  Ausnahme  von  der  Kegel,  daft  das  Muskelvo- 
lumen  bei  der  Sclerosis  multiplex,  ab gesehen  von  nicht 
allzu  fortgeschrittenen  Krankheitsstadien  bei  nor- 
malem  elektrischen  Verhalten  im  wesentlichen  intakt 
bleibt  und  zwar  selbst  bei  la  ngerem  Best  eh  en  starkerer 
mehr  oder  minder  lokalisie  rter  Pa  re  sen.  Die  Messung 
zeigt  zwar,  daft  auch  in  friiheren  Krankheitsstadien  pathologische, 
aber  relativ  geringfiigige  Differenzen  der  beiderseitigen  Extremitaten 
infolge  einer  Volumenverminderung  des  in  seiner  rohen  Muskelkraft 
mehr  oder  minder  geschadigten  Beines  bzw.  Armes  oder  infolge  einer 
leichten  Atrophie  einzelner  Muskelgruppen  (cf.  Opp enh eim)  manch- 
mal  vorkommen;  starkere  Grade  pflegen  sich  aber  gewohnlich  nur  in 
den  Endstadien  zu  entwickeln  und  haufig  nur  eine  Teilerscheinung 
des  allgemeinen  korperlichen  Verfalls  zu  sein  (cf.  Mader).  Ihre 
Intensitat  ist  dabei  in  den  schon  zuvor  paretischen  oder  paralytischen 
Gliedern  wohl  am  starksten.  In  den  Fallen  aus  unserer  Klinik 
waren  also  die  auffalligsten  Merkmale,  welche  das  Ver- 
halten der  Muskelatrophien  bei  dermultiplen  Sklerose 
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besaB,  die  Seltenheit  ausgepragter  partieller  Atro- 
phic n ,  die  g  a  n  z  oder  annahernd  nor  male  elek- 
trische  Erregbarkeit  (namentlich  in  qualitativer  Hin- 
sicht),  dasFehlen  fibrillar  erZuckungenundder  Mangel 
einer  scharferen  Lokalisation  auf  einzelne  Mu skein 
u nd  Muskelgruppen,  sowie  eines  gesetzmafligen  Fort- 
schreitens. 

Das  gelegentliche  Auftreten  von  Muskelatrophien  soil  mit  einer 
Schadigung  bzw.  Vernichtung  der  Ganzlienzellen  in  den  grauen  Vorder- 
saulen  im  Zusammenhang  stehen.  Da  nach  den  histologischen  Unter- 
suchimgen  die  Nervenzellen  eine  auffallige  Resistenz  gegeniiber  dem 
sklerotischen  Prozeft  zeigen  und  Strukturveranderungen  derselben  im 
allgemeinen  erst  relativ  spat  und  in  gemeinhin  nur  geringer  Intensitat 
mittels  der  ublichen  Tinktionen  nachweisbar  sind,  konnen  audi  die 
Seltenheit  starkerer  Muskelatrophien  und  das  Fehlen  des  „degene- 
rativen"  Charakters  derselben  leicht  erklart  werden.  Die  Kasuistik 
lehrt  aber,  daB  direkte  Wechselbeziehungen  zwischen 
dem  Grade  der  At  r  op  hie  und  den  mikroskopisch  fest- 
gestellten  Veranderungen  jener  Ganglienzellen  nicht 
bestehen  und  der  klinische  Nachweis  einer  auffallen- 
den  Yolumenverminderung  gewisser  Muskelgruppen 
keineswegs  zu  dem  sicheren  Riickschlufi  auf  eine  be- 
so  n der s  starke  Beteiligung  der  grauen  Vordersaulen 
—  etwa  durch  die  Entwicklung  besonders  zahlreicher 
und  grofierHerde  daselbst  —  verleitendarf.  Dieser  Riick- 
schluB  ist  selbst  dann  nicht,  wenn  die  multiple  Sklerose  den  Sym- 
ptomenkomplex  der  amyotrophischen  Lateralsklerose  oder  einer  pro- 
gressiven  Muskelatrophie  nachahmt,  mit  hinreichender  Sicherheit 
moglich.  In  der  Mehrzahl  der  Beobachtungen  mit  Muskelatrophie 
hat  man  namlich  bis  jetzt  keine  wesentlichen  Veranderungen  an  den 
Yorderhornern  der  Ganglienzellen  gefunden;  so  war  das  Resultat 
Jollys  in  einem  Fall  mit  ausgedehnten  Atrophien  trotz  genauester 
Untersuchung  vollig  negativ.  In  anderen  Fallen  allerdings  zeigten  die 
spinalen  „Zentren"  fiir  die  atrophischen  Muskelgruppen  im  mikro- 
skopisch en  Bilde  „eine  Verminderung  und  Schrumpfung  der  Ganglien- 
zellen" (Probst)  oder  neben  Zellen veranderungen  die  Entwicklung 
kleinerer  Herde  (Brauer). 

Auch  die  gelegentlichen  Muskelatrophien  bei  der  multiplen  Sklerose 
sind  namentlich  auf  Grand  der  experimentellen  Untersuchungen  J  am  ins 
nicht  als  „trophische"  Storungen  anzusehen;  sie  stellten  im  Gegenteil 
eine  einfache  Inaktivitatsatrophie  im  Gefolge  einer  Verminderung  der 
zentrifugaien  Innervation  dar. 
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Das  Verhalten  der  elektrischen  Erregbarkeit  in  der  atrophischen 
Muskulatur  bietet  —  wie  ich  schon  kurz  skizzierte  —  in  der  Regel 
keine  wesentlichen  Abweichungen  von  der  Norm.  Wir  selbst  haben 
jedenfalls  niemals  eine  qualitative  Veranderung  in  Form  einer 
„Entartungsreaktion"  geselien  und  sie  audi  in  einem  spaterhin 
beschriebenen  Fall  trotz  starkster  Atrophien  vollig  vermiflt.  Audi 
nach  den  Literaturberichten  scheint  bei  echter  Sclerose  en  plaques 
gelegentlich  nur  eine  quantitative  Herabsetzung  vorzukommen;  nur 
ausuahmsweise  wird  eine  „Andeutung"  von  Entartungsreaktion 
registriert  (cf.  Leube).  Eine  Steigerung  wird  nicht  selten  durch  die 
gleichzeitige  Erhohung  der  reflektorischen  Muskelerregbarkeit  vor- 
getauscht. 

Das  histologische  Verhalten  der  atrophischen  Mus- 
kulatur ergab  in  2  von  uns  genauer  untersuchten  Fallen  die  An- 
zeichen  einer  „einfachen"  Atrophie  (Abnahme  des  Faservolumens, 
Kernwucherung  und  Vermehrung  des  interstitiellen  Fett-  bzw.  Binde- 
gewebes). 


V.  Sensibilitat. 

Wenn  audi  die  Storungen  der  Motilitat  bei  der  multiplen 
Sklerose  diejenigen  der  Sensibilitat  an  deutlicher  Auspragung 
und  besonders  an  klinischer  Bedeutung  ganz  erheblich  iibertretfen,  so 
haben  doch  die  alteren  Anschauungen  liber  das  Vorkommen  von 
Empfindungsanomalien  im  Gefolge  dieser  Erkrankung  in  neuerer  Zeit 
eine  derart  wesentliche  Modifikation  erfahren,  dafi  man  fast  von  einem 
Wechsel  der  Meinungen  sprechen  kann.  Wahrend  man  fruher  Sen- 
sibilitatsstorungen  bei  der  Sclerose  en  plaques  geradezii  als  klinische 
Merkwiirdigkeit  (cf.  Pierre  Marie)  registrierte,  ist  man  jetzt  viel- 
fach  iiberzeugt,  dafi  dieselben  gegenuber  den  motorischen 
Erscheinungen  zwar  erheblich  zuriicktreten,  aber  — 
in  allerdings  fast  stets  geringfiigiger  Auspragung  — 
durchaus  zu  dem  klinischen  Bilde  derHerdsklerose  ge- 
horen  (cf.  Jeremias).  Oppenheim  z.  B.  erklart  bereits  1887, 
dafi  ohne  jede  Alteration  der  sensiblen  Sphare  verlaufende  Falle  sehr 
selten  sind  und  sagt,  dafi  er  wahrend  mehrjahriger  besonders  auf 
diese  Verhaltnisse  gerichteten  Beobachtungen  nur  einen  Fall  fand, 
der  trotz  mehrfacher  Untersuchungen  sich  ganzlich  frei  von  Sensibili- 
tatsstorungen  envies;  aber  auch  in  diesem  wurden  in  spaterer  Zeit 
von  anderer  Seite  bedeutende  Alterationen  konstatiert.  Im  schroffen 
Oegensatz  hierzu  meinte  man  zu  der  Zeit,  als  man  die  Grundzuge 
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des  Symptomenkomplexes  bei  der  multiplen  Sklerose  festzulialten  be- 
gann,  dafi  Empfindungsanomalien  iiberhaupt  fehlen  (cf.  Or  den  stein, 
Bonrneville  et  Gerard,  Vnlpian  u.  a.).  Schiile  z.  B.  sagt 
noch  1872,  daB  „der  sonst  so  furchtbare  Krankheitsprozefl  klinisch 
vollstandig  auBerhalb  des  sensiblen  Nervengebiets  verlauft"  und  Buch- 
wald  schlug  in  demselben  Jahre  in  der  festen  Uberzeugung  von  der 
Integritat  der  Sensibilitat  den  Nam  en  „  Sklerose  der  motorischen 
Zentren"  vor.  Besonders  die  franzosischen  Autoren  haben  friiher  die 
Haufigkeit  der  Gefiihlsstorung  stark  unterschatzt ; r)  audi  Charcot 
fand  die  Sensibilitat  objektiv  fast  stets  normal  und  die  Parasthesien 
nur  von  kurzer  Dauer  und  wenig  ausgesprochen  („Les  troubles  sen- 
sitifs  ne  font  pas  partie  du  tableau  clinique  de  la  sclerose  en  plaques"). 
Diese  Anschauung  wurde  aber  erschiittert  durch  stetig  sich  haufende 
kasuistische  Beitrage  und  statistisclie  Untersuchungen.  Schon  Erb 
und  Berlin  verwarfen  1876  bzw.  1874  die  Anschauung  mancher 
alterer  Autoren,  dafl  das  Fehlen  von  Sensibilitatsstorungen  fiir  die 
Herd  sklerose  geradezu  typisch  ist.  Hauptsachlich  aber  durch  die 
Arbeiten  von  Oppenheim,  Freund  und  Jeremias  wurde  ihre 
uberraschende  Haufigkeit  erkannt,  sowie  ihre  Eigenart  und  die  kli- 
nische  Bedeutung  genauer  gewiirdigt  und  insbesondere  gefunden,  dafi 
in  der  groBen  Mehrzahl  der  Falle  von  multipler  Sklerose  unter  der 
Voraussetzung  einer  langeren  Beobachtung  und  haufiger,  genauer 
Priifuiig  Gefiihlsanomalien  objektiver  und  subjektiver  Natur  nach- 
weisbar  sind.  Die  Eigenart  der  Sensibilitatsstorungen  bringt  es  mit 
sich,  daB  sie  sich  leicht  der  Beobachtung  entziehen  und  dadurch 
auch  zu  der  alteren,  irrigen  Auffassung  fiihrten  (cf.  Jeremias). 
Abgesehen  davon,  daB  in  vielen  Fallen  charakteristische  Kombina- 
tionen  anderweitiger  Symptome  zur  Begriindung  der  Diagnose  hin- 
reichend  erscheinen  und  dadurch  zu  einer  Vernachlassigung  oder  mehr 
minder  oberflachlichen  Priifuiig  der  sensiblen  Sphare  verleiten,  be- 
sitzen  die  Gefiihlsstorungen  bei  der  Sclerosis  multiplex  haufig  den 


2)  Eine  genauere  Darstellung  der  historisclien  Entwicklung  der  Lehre  von  den 
Sensibilitatsstorungen  bei  der  multiplen  Sklerose  findet  sich  nebst  der  einscklagigen 
Literatur  bei  Jeremias.  Unter  den jenigen  Autoren,  welcbe  teils  durck  kasuistisclie 
Mitteilungen  teils  durck  spezielle  Studien  Beitrage  zum  Verkalten  der  Sensibilitat 
bei  der  multiplen  Sklerose  geliefert  baben,  sind  u.  a.  zu  nennen:  Bartscb,  Berlin, 
Brauer,  Bruns-Stolting,  Buckwald,  BuB,  Charcot,  Ckvostec 
Glaus,  Cramer,  Ebstein,  Engesser,  Frankl-Hok wart,  Freund,  Geb- 
kardt,  Goldsckeider ,  Gowers,  Hirsck,  Hoffmann,  Huber,  Jellinek, 
Jeremias,  Joffroy,  Lapinsky,  Leo,  Leube,  Leyden,  Lubbers,  Marie, 
Mouro,  Oppenheim,  Pit  res,  Prast,  Putzar,  Reickel,  Rosenthal, 
Schiile,  Stephan,  Taylor,  Tjaden,  Valentiner,  Vulpian,  Werdnig, 
Werner,  Zenker. 
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Charakter  einer  an  Intensitat  und  Extensitat  aufler- 
ordentlich  labilen,  fliichtigen,  m  ehr  angedeuteten  als 
ausgesprochenen  und  zudem  mit  einer  ausgesprochenen 
Vorliebe  an  den  distalen  Enden  der  Extremitaten 
lokalisierten  Erscheinung,  die  sich  in  ahnlicher  Weise  wie 
manche  Augenstorungen  nicht  aufdrangt,  sondern  gesucht  werden  muft 
(Bruns);  zu  ihrer  Erkennung  sind  deshalb  oft  eine  sehr  exakte  Anam- 
nese  und  eine  in  kiirzeren  und  langeren  Zeitraumen  wiederholte, 
griindliche  Untersuchung  notwendig. 

Die  Haufigkeit  der  Gefiihlsstorungen,  welche  Hoff- 
mann und  Freund  auf  66  Proz.  bzw.  88  Proz.  veranschlagen,  be- 
ziffert  sich  nach  meiner  Statistik  auf  76  Proz.  der  Falle.  Wenn  icli 
der  Berechnung  aber  nur  diejenigen  Falle  zugrunde  lege,  in  denen 
einerseits  audi  in  der  Anamnese  auf  diesen  Punkt  mit  hinreichender 
Genauigkeit  geachtet  wurde  und  andererseits  eine  langere  klinische 
Beobachtung  oder  eine  Nachuntersuchung  in  groBeren  Zwischenraumen 
moglich  waren,  so  erhoht  sich  dieser  Prozentsatz  auf  95  Proz.  Ich 
schliefle  daraus,  dafl  unter  den  eben  genanntenVoraus- 
setzungen  Empfindungsanomalien  objektiver  und  sub- 
jektiver  Natur,  geradezu  eine  regelmaBige  Begleit- 
erscheinung  der  multiplen  Sklerose  darstellen. 

Hinsichtlich  der  Eigenart  dieser  Storungen  gestatten 
unsere  Erfahrungen  im  Einklang  mit  den  Angaben  Hoffmanns 
den  Schlufi,  dafl  die  sensiblen  Reizerscheinungen,  unter 
denen  dieSchmerzen  zugunsten  dersogenanntenParas- 
thesien  stark  zuriicktreten,  wo  hi  wesentlich  haufiger 
als  die  Ausfallserscheinungen  sind.  Man  hat  zwar  be- 
hauptet  (cf.  F.  Gebhardt),  da6  in  manchen  Fallen  hochgradige 
Schmerzen  jahrelang  die  Hauptklagen  des  Patienten  bilden  konnen; 
es  steht  aber  fest,  da6  die  Schmerzen  bei  der  Sclerosis  multiplex  nur 
ausnahmsweise  von  groBer  Intensitat  und  langer  Dauer,  sowie  von 
typisch-neuralgischem  oder  „lancinierendem"  Charakter  sind.  Oppen- 
heim  z.  B.  hat  einen  derartigen  Fall  beschrieben;  hier  war  eine 
Trigeminusneuralgie,  deren  anatomische  Grundlage  in  Form  eines 
sklerotischen  Herdes  an  der  Austrittsstelle  der  Trigeminus  gefunden 
wurde,  ein  frillies  und  dauerndes  Symptom  der  multiplen  Sklerose. 
Die  Schmerzen,  welche  mit  einer  gewissen  Vorliebe  im  „Kreuze"  und 
„Riicken",  sowie  oft  doppelseitig  in  grofieren  Gelenken  (hauptsachlich 
der  unteren  Extremitaten)  lokalisiert  sind,  gehoren  allerdings  im  Ver- 
lauf  der  Erkrankung,  wie  auch  Oppenheim  bet  on  t,  keineswegs  zu 
den  Seltenheiten ;  sie  sind  jedoch  —  insbesondere  in  spateren  Stadien 
des  Leidens  —  oft  erst  sekundar  durch  die  Kontrakturen,  hauptsach- 
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lich  in  Verbindung  mit  einer  langen  Zeit  unverandert  beibehaltenen 
Bettlage  oder  durch  krankhafte,  tonische  Muskelspasmen  mit  oder 
ohne  Bewegimg-seffekt  bedingt.  Die  weitaus  haufigsten  Empfindungs- 
anomalien  bei  der  multiplen  Sklerose,  iramlich  die  Parasthesien, 
besitzen  eine  ausgesprochene  Pradilektion  fur  die  distalen  Enden  der 
Extremitaten  und  bestehen  bald  in  einem  Gefiihl  von  Vertaubung 
und  Pelzigsein  daselbst,  bald  —  aber  etwas  seltener  —  von  Kribbeln, 
Ameisenkriechen ,  Brennen ,  Eingeschlafensein  nnd  Rieseln  daselbst. 
Zuweilen  konstatiert  man  auch  ein  Gefiihl  der  ,,Umschniirung"  der 
Extremitaten,  von  Druck  auf  der  Brust  oder  im  Abdomen  oder  ein 
deutliches  „Giirtel  gefiihl"  an  dieser  oder  jener  Stelle  des  Rumples. 
Diese  Parasthesien  konnen  zuweilen  mit  apoplektiformen  Insulten 
oder  in  Form  von  Anfallen  auftreten,  die  an  die  Paroxysmen  der  so- 
genannten  sensiblen  Epilepsie  erinnern;  gewohnlich  aber  sind  sie 
wahrend  einiger  Zeit  mehr  minder  kontinuierlich,  aber  bei  Beriick- 
sichtigung  langerer  Krankheitsphasen  immerhin  labil  und  (cf.  oben) 
im  allgemeinen  wenig  inteiisiv;  sie  zahlen  gar  nicht  selten  zu 
den  friihesten  klinischen  Erscheinungen  des  Leiden s. 
Wenn  auch  die  objektiv  nachweisbaren  Empfindungs- 
anom alien  in  den  Spat-  und  Endstadien  des  Leidens  gelegent- 
lich  starkere  Grade  erreichen  und  sich  dauernd  fixieren,  handelt 
es  sich  im  allgemeinen  doch  nur  selten  um  A  n  a  sthesien, 
sondern  gewohnlich  um  Hypasthesien,  deren  Ausdehnung  und 
Auspragung  oft  raschen  und  erheblichen  Schwankungen  unter- 
worfen  sind.  Weibliche  Personen  z.  B.  geben  in  derartigen  Fallen 
an,  daB  sie  im  Beginn  der  Erkrankung  ohne  Beweglichkeitsstorung 
der  Finger  und  Arme  Schwierigkeiten  bei  Handarbeiten  bemerkten 
und  besonders  beim  Nahen  immer  die  Nadel  verloren,  oder  man 
hort,  da6  ein  Patient  infolge  einer  Vertaubung  an  den  FiiJBen  nicht 
fiihlte,  ob  die  Schuhe  an-  oder  ausgezogen  sind  u.  dgl.  Diese  Ab- 
stumpfungen  bevorzugen  auch  nach  unseren  mit  den  Angaben 
F  r  e  u  n  d  s  und  Oppenheims  iibereinstimmenden  Erfahrungen 
die  distalen  Enden  der  Extremitaten  und  betreffen 
gewohnlich  gleichzeitig  alle  Empfindungsqualitaten.  Wir  selbst  haben 
niemals  ein  en  sicheren  Fall  von  ausgesprochen  partieller  Empfindungs- 
lahmung  gesehen,  wohl  aber  manchmal  eine  wesentlich  starkere  Be- 
teiligung  der  Tiefen-  als  der  Oberflachensensibilitat  und  umgekehrt; 
doch  sind  derartige  (sicherlich  sehr  seltene)  Falle  in  der  Literatur 
niedergelegt.  Reich  el  z.  B.  beschrieb  eine  isolierte  Therman- 
asthesie  in  zwei  Beobachtungen.  DaB  man  bei  Abstumpfungen  in 
Handen  und  Fingern  gelegentlich  auch  Storungen  des  stereognos- 
tischen  Sinnes  konstatiert  (cf.  Freund,  Jellinek),  ist  leicht 
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verstandlich.  Jedoch  ist  es  sehr  unwahrscheinlich,  daB  hier  reine,  der 
Seelenblindheit  und  Rindentaubheit  vergleichbare  Tastsinnslahmungen 
vorliegen,  wie  sie  nach  Striimpell  u.  a.  bei  cerebraler  Kinder- 
lahmung  vielleicht  vorkommen.  Durch  eine  genaue  Untersuchung  der 
Tiefensensibilitat  audi  in  den  peripheren  Teilen  und  Gelenken  der 
Finger  kann  man  sich  wohl  stets  iiberzeugen,  daB  es  sich  nicht  um 
eine  eigentliche  Astereognosis,  also  um  einen  Verlust  der  Erinnerungs- 
bilder  fur  die  Tastvorstellungen  handelt,  sondern  um  die  gerade  bei 
cerebralen  und  corticalen  Liisionen  recht  haufigen,  mehr  Oder  minder 
isolierten  Alterationen  des  Druck-  und  sogenannten  Muskelsinns, 
welche  hauptsachlich  die  Erkennung  der  Grofle,  Form  und  Konsistenz 
der  Gegenstande  erschweren  bzw.  unmoglich  machen  miissen.  Wir 
haben  vor  kurzem  in  der  Klinik  zu  Breslau  eine  durch  isolierte  Sto- 
rung  der  Tiefensensibilitat  in  den  Fingern  vorgetauschte  ,,reine  Tast- 
sinnslahmung"  bei  einer  Patientin  mit  multipler  Sklerose  beobachtet, 
bei  der  die  „ Astereognosis"  ganz  akut  im  AnschluB  an  einen  leichten 
apoplektiformen  Insult  mit  fliichtiger  Parese  der  Finger  einsetzte. 
Ich  fiige  hier  noch  zu,  daB  Huber  die  eigentiimliche  Anomalie  der 
Allocheirie  in  einem  Fall  beschrieben  hat. 

In  einigen  Fallen  habe  ich  auch  dieLokalisation  der  Haut- 
empfindungen  genauer  gepriift  und  im  Einklang  mit  Forster  ge- 
funden,  daB  bei  Storungen  derselben  an  den  distalen  Enden  der  Extremi- 
taten  den  Schadigungen  der  Bewegungsempfindungen  eine  grofiere  Rolle 
als  den  Sensibilitatsstorungen  der  Haut  zukommt;  ich  habe  dies  bereits 
friiher  aus  der  Analyse  eines  beweiskraftigen,  physiologischen  Ver- 
suchs  geschlossen  (cf.  Berl.  klin.  Wochenschrift  1903,  Nr.  30). 

Ich  mochte  hier  auf  eine  fiir  praktische  Zwecke  g-eniigeiide  und 
nebenbei  iiberaus  einfache  Methode  zur  Priifnng-  der  Lokalisation 
der  Hautempfindungen  hinweisen,  welche  ich  bis  jetzt  nicht  in  der  neuro- 
logischen  Literatur  beschrieben  fand;  sie  ist  zumindest  nicht  allgemein  bekannt. 
Die  Technik  ist  folgende: 

Man  beriihrt  eine  beliebige  Hautstelle  und  laCt  bei  geschlossenen  Angen  den 
Patienten  den  Ort  der  Beriihrung  mit  Worten  ungefahr  beschreiben;  dabei  geniigt 
vollkommen  die  Angabe,  ob  die  Empfindung  z.  B.  am  Ober-  oder  Unterschenkel  oder 
am  FuO  lokalisiert  wird.  Darauf  beriihrt  man  eine  moglichst  senkrecht  weiter  oben 
bzw.  weiter  unten  gelegene  Hautstelle  und  lafit  oculis  clausis  ahnlich  wie  bei  der 
Bestimmung  der  BeweguDgsempfindungen  durch  „Hoher"  oder  „Tiefer"  augeben,  ob 
nun  die  Fingerkuppe  an  einem  oberhalb  oder  unterhalb  des  Ortes  der  ersten  Be- 
riihrung gelegenen  Punkt  empfunden  wird.  Man  nimmt  anfanglich  zur  Einschulung 
des  Patienten  grofiere,  dann  immer  kleinere  Zwischenraume  und  laCt  stets  nur  die 
hohere  bzw.  tiefere  Lage  des  letzten  vom  vorletzten  Beriihrungsort  abschatzeu. 
Man  kann  dieses  Verfahren  in  verschiedenster  Weise  modifizieren,  indem  z.  B.  nicht 
nur  „hoher"  oder  „tiefer",  sondern  z.  B.  „links"  oder  „rechts"  (vom  letzten  Ort  der 
Beriihrung  aus  gerechnet)  bestimmen  lafit  und  zudem  die  Methode  verfeinern  dadurch, 
daC  man  die  Empfindung  mit  einem  spitzen  Instrument  auslost.    Man  iiberzeugt  sich 
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mittels  dieser  Methode,  daC  nervengesunde  Personen  selbst  bei  geringfugiger  Ent- 
fernung  des  letzten  von  dem  vorletzten  Beriihrungspunkt  die  hohere  oder  tiefere 
Lage  auCerordentlich  genau  abzuschatzen  wissen.  Bei  Storungen  des  Lokalisations- 
vermogens  ist  diese  Abschatzung  der  mehr  proximalen  oder  raehr  distalen  Lage  des 
letzten  vom  vorletzten  Beriihrungspunkt  erscliwert  und  je  nach  dem  Grade  der 
Alteration  nur  in  immer  groGeren  Abstanden  dieser  Punkte  moglich.  Die  physio- 
logisch  verschiedene  Scharfe  des  Lokalisationsvermogens  und  damit  auch  die  Grol3e 
der  Lokalisationsfehler  an  den  einzelnen  Hautbezirken  muC  man  natiirlich  auch  bei 
dieser  Methode  beriicksichtigen.  Nimmt  man  etwas  groCere  Distanzen,  so  kann  man 
dadurch  kaufig  auch  auf  eine  recht  zweckmaCige  Weise  die  Beriihrungsempfindung 
priifen ;  weil  namlich  der  Patient  dabei  gleichzeitig  lokalisieren  muG,  wird  seine  Auf- 
merksamkeit  in  gleichmaCigerer  Weise  als  bei  der  gewohnlich  iiblichen  Technik  auf 
die  Untersuchung  gerichtet  und  langer  fixiert.  Besonders  fiir  die  Unfalls- 
praxis  scheint  mir  diese  Methode  wertvoll.  Wer  den  auf  „funktionelle" 
Symptome  suspekten  Patienten  bei  Sensibilitatspriifungen  sofort  fragt,  ob  er  die  Be- 
riihrung  empfindet  oder  nicht,  wird  viel  haufiger  funktionelle  Anasthesien  und  Hyp- 
asthesien  finden  und  ziichten,  als  derjenige,  der  sofort  die  Beruhrung  lokalisieren 
lafit.  Suspekte  funktionelle  Gefiihlsstorungen  verraten  sich  gewohnlich  rasch  da- 
durch, daft  sofort  nach  der  Beruhrung  zwar  die  Antwort  „Hoher"  oder  „Tiefer"  er- 
folgt,  aber  trotz  grofier  Distanzen  die  Antworten  auffallend  fehlerhaft  sind. 

Zu  einer  genauen  Priifung  der  Tiefenempfindung  hat 
man  neuerdings  (cf.  Egger,  Treitel,  Seiffer,  Kydel, 
N  o  i  s  c  h  e  w  s  k  y ,  Becliterew)  auch  in  Fallen  von  Sclerosis 
multiplex  das  Verhalten  der  „Osteosensibilitat"  herangezogen.  Legt 
man  namlich  eine  tonende  Stimmgabel  von  mafiig  holier  Schwin- 
gungszahl  an  den  Korper  (namentlich  an  Stellen  mit  sehr  oberflach- 
licher  Lage  der  Knochen)  an,  so  empfindet  man  ein  eigenartiges 
Gefuhl  von  Schwirren;  dieses  Gefiihl  soil  nach  Egger  der  Ausdruck 
der  Knochensensibilitat  sein,  deren  anatomisches  Substrat  die  reich- 
liche  Nerverversorgung  des  Periosts,  der  Gelenkbander  und  der  Ge- 
lenkkapsel  darstelle.  Einige  Autoren  meinen  im  Gegensatz  zu  anderen, 
da6  dieses  Knochengefiihl  eine  besondere  Sensibilitatsart  sei?  die  sich 
wesentlich  von  den  iibrigen  Empfindungsqualitaten  unterscheidet  und 
wohl  alien  empfindenden  Geweben,  aber  in  quantitativ  verschiedener 
Weise  zukommt.  Jedenfalls  findet  sich  das  Vibrationsgefiihl,  welches 
Rydel  und  Seiffer  „Pallasthesie"  nennen  und  als  eine  „kompli- 
zierte",  wahrscheinlich  von  den  feinsten  Nervenfasern  aller  unter 
der  Haut  liegenden  Gewebe  aufgenommene  und  weitergeleitete  Em- 
pfindungsqualitat  betrachten,  auch  an  den  knochenfreien  Korper- 
teilen.  Die  Mehrzahl  der  Autoren  nimmt  an,  dafi  die  „Pallasthesie" 
als  ein  Ausdruck  der  Tiefensensibilitat  aufzufassen  ist.  Wenn  auch  im 
allgemeinen  die  Storungen  des  Knochengefiihls  mit  denjenigen  der 
Lage  bzw.  Bewegungsempfindungen  Hand  in  Hand  gehen,  soil  die 
klinische  Bedeutung  dieser  Methode  doch  darin  liegen,  daB  ein  Ver- 
lust  bzw.  Abschwachung  des  Vibrationsgefiihls  schon  zu  einer  Zeit 
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konstatiert  werden  konne,  in  der  Storungen  der  Lageempfindungen 
und  des  Drucksinns  noch  fehlen,  und  damit  also  trotz  anscheinender 
Integritat  der  Tiefenempfindung  bei  Anwendung  der  alten  Methode  auf 
eine  Alteration  der  Sensibilitat  hinweisen.  Wir  selbst  haben  eine 
„Pallasthesie"  nur  in  Fallen  gesehen,  in  denen  nnter  der  Voraus- 
setzung  einer  sehr  genauen  Priifung  der  Tiefensensibilitat  gleichzeitige 
Storungen  der  Lage-  und  Bewegungsempfindungen  vorhanden  waren. 
Leichte  Abschwachungen  der  Tiefenempfindung  konnen  allerdings  bei 
der  Priifung  mittels  der  ublichen  Methoden  leicht  iibersehen  werden. 
Der  norm  ale  Drucksinn  z.  B.  ist  derart  fein,  dafl  der  Untersucher 
kaum  imstande  ist,  mit  der  driickenden  Fingerkuppe  eine  unterlialb 
der  Reizschwelle  liegende  Reizstarke  abzustufen.  Aufierdem  muB  man 
bei  der  Priifung  der  Lagenempfindung  sich  nicht  auf  grofiere,  durch 
hoher  oder  tiefer  zu  registrierende,  passive  Aktionen  beschranken, 
sondern  durch  Vergleich  mit  der  gesunden  Seite  oder  mit  den  Resul- 
taten  bei  normalen  Individuen  die  kleinsten  Lageveranderungen ,  die 
noch  zur  Wahrnehmung  gelangen,  festzustellen  suchen.  Man  findet 
dann  haufig  bei  recht  geringfiigigen  Excursionen,  die  auf  der  ge- 
sunden Extremitat  noch  ganz  gut  empfunden  werden,  auf  der  kranken 
schon  deutlich  ausgepragte  Anomalien  auch  in  Fallen,  in  denen  bei 
weniger  exakter  Priifung  ein  vollkommen  normaler  Befund  vorgetauscht 
wird.  Dem  Verhalten  des  Knochengefiihls  lege  ich  demgemafi  unter 
der  Voraussetzung  einer  vollwertigen  Ausniitzung  der  iibrigen  Methoden 
—  wenigstens  bei  der  multiplenSklerose  —  keine  wesentliche  Bedeutung 
bei.  Da  es  sich  bei  der  Sclerose  en  plaques  gewohnlich  urn  Ataxie 
ohne  Stoning  der  bewufiten  Empfindung  handelt,  wird  man  also  in 
solchen  Fallen  mit  sonst  vollig  normaler  Sensibilitat  eine  sichere 
„Pallasthesie"  kaum  jemals  finden. 

Die  Sensibilitatsstorungen  besitzen  bei  der  multiplen  Sklerose 
gewohnlich  einen  monoplegischen  oder  paraplegischen  Typus  und  nur 
ausnahmsweise  einen  mononeuralen ,  in  selteneren  Fallen  findet  sich 
auch  eine  Hemianasthesie.  Verbindet  sich  dieselbe  mit  gleich- 
zeitiger  Abstumpfung  oder  Verlust  des  Geruchs,  Geschmacks  und 
Gehors,  so  liegt  allerdings  der  Verdacht  auf  eine  Kombination 
des  organischen  Leidens  mit  funktionellen  Symptomen  recht  nahe; 
immerhin  ist  aber  nach  der  von  Higier  u.  a.  bestatigten  Auffassung 
Bechterews  auch  in  derartigen  Fallen  eine  „organische"  Grund- 
lage  der  sensorischen  Storungen  nicht  ausgeschlossen.  Auf  die 
Tatsache,  dafl  gelegentlich  —  aber  allerdings  nur  sehr  selten  —  in 
reinerer  Form  im  Gefolge  der  multiplen  Sklerose  das  klinische  Bild 
der  Bro wn-Sequard schen  Halbseitenlahmungen  und  ausnahms- 
weise auch  eines  „doppelseitigen  Bro  wn-Sequard"  (Oppenheim) 

Muller,  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  und  Riickenmarks.  10 
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vorkommt,  ist  an  anderer  Stelle  eingegangen  (cf.  p.  131).  Durch  die 
Kombination  organisch  bedingter  Empfmdungsanomalien  mit  funktio- 
nellen  Storungen  konnen  sehr  variable  und  schwer  zu  entwirrende 
Durchflechtungen  organisch  und  psychisch  bedingter  Alterationen 
entstehen. 

Uber  die  anatomise  he  Begriindung  des  eigenartigen 
Verhaltens  der  Sensibilitat  hat  man  friiher  viel  gestritten. 
Eine  Einigung  wurde  erst  durch  die  fortschreitende  Kenntnis  jener 
schon  ofters  betonten  Inkongruenz  von  klinischer  Funktionsstorung 
und  anatomischer  Lasion  bei  der  multiplen  Sklerose  angebahnt. 

Den  nach  spateren  Untersuchungeu  allerdings  irrigen  Befund,  dafi  Empfindungs- 
anomalien  fast  stets  fehlen,  versuchte  man  anfanglich  durch  die  Annahme  zn  er- 
klaren,  dati  der  ProzeC  die  Hinterstrange  und  Hinterhorner,  sowie  die  Fortsetzung 
der  in  ihnen  verlaufenen  Bahnen  im  Gehirn  verschont  (Schiile)  und  im  wesent- 
lichen  die  Vorderstrange  und  die  motorischen  Teile  der  Seitenstrange  befallt.  Durch 
zahlreiche  Belege  wurde  aber  bewiesen,  daC  die  Hinterstrange  ganz  erheblich  affiziert 
sein  konnen  und  sogar  eine  Pradilektionsstelle  fur  die  Herdentwicklung  darstellen. 
Man  kam  nun  deshalb,  weil  man  den  klinischen  Befund  stets  in  Einklang  mit  den 
Resultaten  der  histologischen  Untersuchung  zu  bringen  suchte,  zu  ganz  entgegen- 
gesetzten  Schliissen  auf  die  Physiologie,  wie  Jeremias  treffend  hervorhebt.  So 
meinte  Schiile,  daft  die  Erfahrungen  bei  der  Sclerosis  multiplex  die  Behauptung 
der  Physiologen,  daB  die  Hinterstrange  Leitungswege  der  Empfindung  sind,  durch- 
aus  stiitzen.  („Ein  Experiment  der  Natur,  sicherer  und  vollstandiger  als  jedes 
physiologische.")  Im  schroffen  Gegensatz  hierzu  stellte  Vulpian  an  der  Hand  der 
Tatsache,  daC  trotz  starker  Beteiligung  der  Hinterstrange  Sensibilitatsstorungen 
fehlen  konnen,  die  Behauptung  auf,  daC  diese  Faserbiindel  nicht  die  ihnen  von  den 
Experimentatoren  zugeschriebene  Funktion  besitzen  konnen.  Als  sich  nun  die  Uber- 
zeugung,  daB  in  den  sklerotischen  Plaques  auUerst  zahlreiche  und  anscheinend 
leitungsfahige  Achsenzylinder  erhalten  sein  konnen,  immer  mehr  befestigte,  wurde 
durch  das  oft  frappante  Mifiverhaltnis  zwischen  klinischem  und  autoptischem  Be- 
fund das  Verhalten  der  Sensibilitat  wenigstens  einigermaCen  erklarlich.  Jedenfalls 
wissen  wir  jetzt,  dai]  trotz  starkster  Beteiligung  der  sensiblen  Bahnen  insbesondere 
bei  Markscheidenfarbungen  die  Sensibilitat  vollig  normal  bzw.  nur  wenig  gestort  sein 
kann  und  damit  also  der  RuckschluB  aus  dem  Mangel  einer  Empfindungsanomalie  auf 
die  Integritat  gewisser  Bahnen  durchaus  falsch  ist;  der  umgekehrte  SchluB  aber,  daC 
bei  starkeren  mehr  minder  kontinuierlichen  Sensibilitatsstorungen  auch  die  sensiblen 
Bahnen  in  erheblicheren  Graden  affiziert  sind,  ist  eher  berechtigt.  Die  altere  An- 
nahme, daC  die  relative  Immunitat  der  sensiblen  Bahnen  gegeniiber  dem  pathologisch- 
anatomischen  Prozel]  die  eigentliche  Ursache  darstellt,  ist  also  sicherlich  unrichtig. 
Man  konnte  eher  an  eine  groitere  Resistenz  derselben  denken.  Besonders  Gowers 
hat  betont,  daft  ganz  allgemein,  um  die  ensiblen  Bahnen  leistungsunfahig  zu  machen, 
eine  viel  schwerere  Lasion  notwendig  ist,  als  fiir  die  motorischen.  Diese  recht  plausible 
Tatsache  beruht  wohl  kaum  auf  einer  grofieren  Widerstandsfahigkeit  der  sensiblen 
Apparate  in  strengerem  Sinne,  sondern  anscheinend  darauf,  dafi  zur  Leitung  vieler 
zentripetaler  Erregungen  zahlreichere  und  z.  T.  „vikariierende"  Wege  bei  mehr 
diffusem  Faserverlauf  offenstehen. 
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VI.  Reflexe. 

1.  Hautreflexe. 

S  trump  ell  hat  zuerst  unter  Betonung  ihrer  diagnostischen  Be- 
deutung auf  das  auffallige  Verhalten  der  BaucMeckenreflexe  bei 
der  multiplen  Sklerose  aufmerksam  gemacht  nnd  konstatiert,  daB  sie 
bei  24  Kranken  in  67  Proz.,  bei  185  Nervengesunden  aber  nur  in 
13,5  Proz.  der  Gesaratzahl  fehlten.  Die  Nachpriifung  bestatigte  diesen 
Befund;  so  vermiBte  sie  Probst  in  73  Proz.,  Gang  in  71  Proz., 
Schultze  und  Stint  zing  unter  11  bzw.  7  Fallen  11  bzw.  5mal. 
Trotzdem  legte  man  dieser  Erscheinuug,  im  Gegensatz  zu  Striimpell 
eine  wesentliche  Bedeutung  nicht  bei  (cf.  Probst)  und  begriindete 
diesen  Standpunkt  durcli  die  Behauptung,  daB  die  Bauchdecken- 
reflexe,  abgesehen  davon,  daB  sie  auch  bei  vielen  anderen  Hirn-  und 
Ruckenmarksaffektionen  zuweilen  fehlen,  ebenso  wie  alle  Hautreflexe 
audi  bei  gesunden  Personen,  eine  groBe  Variability  besitzen  und 
hauptsachlich  bei  Frauen,  die  geboren  haben  und  schlaffe  Bauchdecken 
besitzen,  oft  nicht  auszulosen  sind.  Hoffmann  insbesondere  meint, 
daB  deshalb  weniger  das  doppelseitige  Fehlen,  das  er  nur  in  29  Proz. 
linden  konnte,  als  das  einseitige  wertvoll  sei;  man  miisse  dann  an- 
nehmen,  daB  sie  vor  der  Erkrankung  doppelseitig  existierten.  In  den 
Fallen  meiner  Statistik  konnte  ich  nun  ein  vollstandiges  und 
doppelseitiges  Fehlen  derBauchdeckenreflexewahrend 
der  ganzen  Dauer  der  klinischen  Beobachtung  trotz 
wiederholter  und  genauer  Priifungen  in  47  Fallen,  also 
in  ca.  62,5  Proz.  oder  in  iiber  3/5  der  Gesamtzahl  meiner 
Beobachtungenkonstatieren.  Inweiteren21  Proz.  war  en 
die  Abdominalreflexe  entweder  doppelseitig  wesentlich 
schwacher  als  es  der  Norm  entspricht  oder  einseitig 
fehlend,  so  daB  sie  sich  in  iiber  %  meiner  Falle  abnorm 
verhielten.  Einige  Male  konnten  wir  beobachten,  daB  die  anfang- 
lich  auslosbaren  Reflexe  spaterhin  verschwanden.  Diese  Resul- 
tate  zwingen  mich  zu  der  SchluBfolgerung,  daB  nicht 
nur  das  einseitige,  sondern  in  noch  hoherem  MaBe  auch 
das  doppelseitige  Fehlen  der  Bauchdecken  reflexe  bei 
der  multiplen  Sklerose  eine  erhebliche  diagnostische 
Bedeutung  besitzt.  Ich  habe  mich  iiberhaupt  durch  systematische 
Untersuchungen  dieses  Reflexes  in  jedem  Fall  meiner  Beobachtung 
ohne  Riicksicht  auf  die  Eigenart  der  vorliegenden  Erkrankung  liber- 
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zeugt,  dafl  der  Wert  desselben  fiir  die  Pathologie  stark  unterschatzt 
wird.  Unter  der  Voraussetzung  einer  sehr  sorgfaltigen  imd  wieder- 
holten  Priifung  findet  man,  dafi  dieses  Phanomen  bei  Nervengesunden 
im  Alter  unter  50  Jahren  (ohne  Riicksicht  auf  das  Geschlecht) 
nur  in  einer  kleinen  nach  meinen  Erfahrungen  kaum  5  Proz.  be- 
tragenden  Minderzahl  der  Falle  fehlt;  es  fehlt  dabei  relativ  haufiger 
bei  Frau en  als  bei  Mannern.  Das  Verhalten  dieses  Hautreflexes 
ist  vergleichbar  demjenigen  eines  Sehnenreflexes,  namlich  des  Achilles- 
sehnenreflexes ,  den  man  friiher  ebenfalls  fiir  wenig  wertvoll  und 
inkonstant  hielt,  wahrend  seine  klinische  Bedeutung  nach  neueren 
Erfahrungen  eine  aufierordentlich  groBe  ist.  Die  Behauptung,  dafi 
der  Bauchdeckenreflex  schon  bei  Gesunden  durchaus  inkonstant  ist, 
steht  wohl  mit  einer  fehlerhaften  Technik  seiner  Auslosung  im  Zu- 
sammenhang.  Ebenso  wie  bei  den  Sehnenreflexen  ist  zur  Auslosung 
dieser  Hautreflexe  eine  gewisse  Entspannung  der  Bauchmuskulatur, 
die  man  durch  verschiedene  Hilfsmittel  zur  Ablenkung  der  Aufmerk- 
samkeit,  am  besten  durch  eine  gleichzeitige  Unterhaltung  mit  dem 
Patienten  erreichen  kann,  die  notwendige  Vorbedingung.  Wenn  z.  B. 
bei  akuten  abdominalen  (insbesondere  sehr  schmerzhaften)  Erkrankungen 
eine  willkiirliche  oder  reflektorische,  allgemeine  oder  partielle  tonische 
Anspannung  der  Bauchmuskulatur  eintritt,  so  pflegt  der  Reflex  ein- 
seitig  oder  doppelseitig  zu  fehlen,  wahrend  beim  Verschwinden  dieser 
Muskelanspannung  nach  Abheilung  des  Prozesses  der  Reflex  wieder- 
kehrt.1) 

Man  mufi  dabei  die  wenig  bekannte  Erscheinung  berlicksichtigen, 
dafl  die  reflexogene  Zone  am  Abdomen  haufig  verschieden  ist  und 
der  Reflex  zuweilen  nur  durch  Streichen  an  bestimmten  Stellen, 
am  besten  immer  von  oben  lateral  nach  unten  medianwarts,  auszu- 
losen  ist.  Selbst  bei  sehr  adiposen  Bauchdecken  konnte  ich  durch 
sorgfaltige  Priifung  bei  Mannern  und  Frauen  unter  der  Voraussetzung, 
dafi  nicht  ausgesprochene ,  atrophische  Prozesse  in  der  Bauchmusku- 
latur anzunehmen  wareny  den  „unteren  Bauchdeckenreflex"  in  der  Regel 
nachweisen.  Wenn  er  fehlt,  so  liegen  wohi  stets  pathologische  Ver- 
haltnisse  vor,  die  allerdings  keineswegs  immer  neurologischer  Natur 
zu  sein  brauchen.  Es  ist  ja  bekannt,  dafi  bei  Frauen,  die  wiederholt 
geboren  haben,  besonders  in  fortgeschrittenen  Jahren  ausgesprochene 
atrophische  Prozesse  (s.  o.)  in  der  Bauchmuskulatur  sich  finden,  welche 
die  Auslosung  des  Abdominalreflexes  erschweren  bzw.  verhindern 
konnen.   Es  ist  nach  unseren  Eigenbeobachtungen  ganz 


J)  Auf  diese  praktisch  nicht  unwichtige  Erscheinung  hat  mich  mein  friiherer 
Mitassistent,  Herr  Dr.  Jamin-Erlangen,  aufnierksam  gemacht. 
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ausgeschlossen,  da£  die  auffallige  Haufigkeit,  mit  der 
die  Bauchdeckenreflexe  doppelseitig  bei  der  Sclerose 
en  plaques  fehlen,  mit  ihrer  angeblichen  Inkonstanz 
schon  beiGesunden  inBeziehung  stelien  kann,  zumal 
die  Mehrzahl  unserer  F  a  1 1  e  jiingere  Indi viduen  b  e  - 
traf  und  zwar  entweder  mannliche  mit  fast  durch- 
weg  normalen  Bauchdecken  oder  Madchen,  die  niemals 
geboren  hatten.  Die  diagnostische  Bedeutung  dieses 
Phanomens  liegt  aber  nicht  nur  darin,  dafl  es  fiir 
das  Vorhandensein  einer  organischen  Hirn-Riicken- 
marksaffektion  verwertet  werden  kann,  sondernauch 
bei  differen  tial  di  agnostischen  Erwagungen  die  Mog- 
lichkeit  einer  multiplen  Sklerose  naheliegt.  Es  ist  aller- 
dings  richtig,  dafi  auch  bei  vielen  organischen  Affektionen  des  Zentral- 
nervensystems  zuweilen  die  Bauchdeckenreflexe  fehlen;  sie  fehlen 
aber  niemals  mit  einer  solchen  Regelmafiigkeit  wie  bei  der  Sclerosis 
multiplex  und  aufierdem  bei  manchen  chronischen  Leiden,  wie  z.  B.  bei 
der  Tabes  dorsalis,  hochstens  erst  in  spateren  Stadien.  Das  doppel- 
seitige  Fehlen  des  Bauchdeckenre flexes  ist  bei  der  mul- 
tiplen Sklerose  aber  nicht  nur  eine  ungemein  haufige  Erschei- 
nung,  sondern  im  allgemeinen  auch  geradezu  einFriihsymptom. 
Finden  sich  beijugendlichenlndividuen  mit  unklaren, 
vagen  Hirn-Riickenmarkssymptomen  leichte,  kaum  an- 
gedeutete  spastische  Paresen  der  Unterextremitaten, 
so  f all t  das  gleichzeitige  und  besonders  doppelseitig e 
Fehlen  der  Bauchdeckenreflexe  bei  sonst  negative m 
Befund  am  xibdomen  (s.  o.)  sehr  fiir  die  Annahme  einer 
multiplen  Sklerose  in  die  Wagschale. 

Bei  dem  Versuch  einer  anatomischen  Begriindung 
dieses  Yerhaltens  der  Bauchdeckenreflexe  mufi 
man  meines  Erachtens  auf  die  durch  neuere  Untersuchungen 
mit  geniigender  Sicherheit  festgestellte  Tatsache  zuriickgreifen,  da6 
als  Ubertragungsort  der  normalen  Hautreflexe  nicht  die  Medulla 
spinalis,  sondern  das  Gehirn  (wahrscheinlich  sogar  die  Corti- 
calis  am  Sulcus  Rolandi)  in  Betracht  kommt.  Darauf  weist  nach 
S  trump  ell  schon  das  haufige  Fehlen  der  Hautreflexe  auf  der  ge- 
lahmten  Seite  bei  cerebralen  Hemiplegien  hin.  Der  centripetale 
Abschnitt  des  Reflexbogens  fiir  die  Bauchdeckenreflexe  verlauft  viel- 
leicht  nach  seinem  Eintritt  in  die  Medulla  spinalis  durch  die  hinteren 
Wurzeln  des  9.  bis  12.  Interkostalnerven  vermutlich  in  derselben 
Weise  wie  die  Bahn  des  Plantarrindenreflexes  (s.  u.)  durch  die 
Hinterstrange  zur  Schleifenkreuzung,  durch  die  mittlere  Schleife  zur 
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motorischen  Rindenregion  der  gekreuzten  Seite ;  daselbst  erfolgt  wohl 
die  Ubertragung  auf  den  zentrifugalen  Teil,  der  in  der  Pyramiden- 
bahn  zu  den  motorischen  Gangliengruppen  in  der  Hohe  der  4  letzten 
Dorsalsegmente  verlauft  und  durch  die  entsprechenden  vorderen 
Wurzeln  das  Riickenmark  wiederum  verlaM.  Eine  ungemein  haufige 
und  audi  doppelseitige  Unterbrechung  dieser  langen,  die  verschie- 
densten  Territorien  des  Zentralnervensystems  durchlaufenden  Bahn 
auf  ihrem  zentrifugalen  oder  zentripetalen  Abschnitt  ist  bei  einer  Er- 
krankung,  deren  anatomisches  Substrat  die  Entwicklung  zerstreuter 
Inseln  von  gewucherter  Neuroglia  darstellt,  in  derselben  Weise  wie 
bei  Plantarrindenreflex  a  priori  aufierst  wahrscheinlich.  Eine  lokal- 
diagnostische  Bedeutung  hat  das  Verschwinden  der  Bauchdeckenreflexe 
nur  insofern,  als  nur  eine  Lasion  oberhalb  des  9.  Dorsal  segments  als 
Ursache  in  Betracht  kommen  kann. 

Das  Verhalten  anderer  Hautreflexe  hat  abgesehen  von  den  so- 
genannten  Fufisohlenreflexen  bei  der  multiplen  Sklerose  bis  jetzt 
kaum  Beachtung  gefunden.  Wir  selbst  haben  gefunden,  daB  auch 
der  Cremasterreflex  sich  nur  in  der  Minderzahl  der  Falle 
normal  verhalt.  Sehr  haufig  (in  etwa  50  Proz.  unter 
35  mannlichen  Individ u en)  felilte  er  doppelseitig  und 
zwar  gewohnlich  gleichzeitig  mit  dem  Bauchdecken- 
reflex;  in  ca.  25  Proz.  war  er  bald  doppelseitig  nur 
schwach,  bald  einseitig  fehlend.  Den  sog.  Scrotal-  und 
Glutaalreflex  habe  ich  leider  nur  selten  gepriift;  das  Verschwinden 
des  zuvor  sicher  vorhandenen  „Wiirgr eflex es"  verdient  dann,  wenn 
man  bei  unklarem,  spinalem  Symptomenkomplex  nach  gleichzeitigen, 
cerebralen  Erscheinungen  fahnden  muB,  sicherlich  einige  Beriicksich- 
tigung.  Kattwinkel  meint,  dafi  das  Zentrum  im  Corpus  striatum  der 
rechten  Hemisphare  gelegen  ist. 

Das  Babinski s c h e  Zeichen  ist  fast  regelmatfig  nach- 
weisbar;  es  gehort  sicherlich  zu  denkonstantesten,  ob- 
jektiven  Erscheinungen  der  multiplen  Sklerose  und  ist 
sehr  haufig  schon  friihzeitig  vorhanden.  Unter  42  Fallen 
unserer  Statistik,  die  hinsichtlich  dieses  Symptoms  genau  untersucht 
wurden,  fehlte  es  nur  einmal,  wahrend  in  3  weiteren  Beobachtungen 
das  Resultat  zweifelhaft  war.  Das  Phanomen  teilt  allerdings  manch- 
mal,  wie  schon  Homburger  gefunden  hat,  die  Eigenart  des 
wechselnden  Auftretens  und  Verse hwindens  mit  anderen 
Symptomen  der  Sclerose  en  plaques.  Es  ist  deshalb  eine  wiederholte, 
sorgfaltige  Priifung  Vorbedingung  fur  die  vollwertige  Ausnutzung 
seiner  diagnostischen  Bedeutung. 
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Zur  Vermeidung  von  Fehlerquellen  ist  es  notwendig,  bei  der  Auslosung 
schwachere  Reize  anzuwenden ,  und  wenn  starkere  notwendig-  sind ,  die  storende 
Dorsalflexion  des  FuJBes  durch  maimelle  Fixierung  desselben  auszuschalten.  Eine 
trage,  tonische  Dorsalflexion  der  grofien  Zehe  kommt  beim  Er- 
wachsenen  auch  nach  unseren  Erfahrungen  nur  bei  organischen 
Erkranknngen  des  Zentralnervensystems  vor.  Namentlich  bei  stiirkerer, 
spastischer  Paraparese  der  Beine  weist  oft  eine  dauernde  Extensionsstelhing'  des 
Hallux  long-us,  welche  eine  Vorlaufererscheinung  spaterhin  auftretender  Kontrakturen 
sein  kann,  auf  eine  starke  Auspragung  des  Babinskischen  PMnomens  bin.  In 
solcben  Fallen  zeigt  es  sicb  schon  bei  relativ  geringfiigigen,  recht  verschiedenartigen 
Reizen.  Charakteristische  Begleiterscheinungen  dieser  toni- 
schen  Form  des  Babinskischen  Zeichens  sind  haufig  einer- 
seits  eine  auffallige  Verbreiterung  der  reflexogenen  Zone 
und  anderseits  die  Auslosbarkeit  durch  Reizqualitaten,  die 
wohl  niemals  zur  Auslosung  eines  normalen  Sohlen  reflexes 
fiihren  konnen.  Reize  an  der  Dorsalflache  des  FuOes ,  am  Unterschenkel 
(besonders  an  der  Innenseite  desselben),  ja  sogar  am  Oberschenkel  vermogen  ihn  ge- 
legentlich  auszulosen.  In  dieser  Hinsicht  kommen  besonders  in  Betracht  starkeres 
Streichen  mit  dem  Stiel  des  Perkussionshammers,  tiefer  Druck  auf  die  Muskulatur 
(s.  u.)  und  vor  allem  Beriihrungen  des  Beins  mit  Eisstiickchen  oder  mit  Reagens- 
glasern,  die  Eiswasser  enthalten.  Wahrend  ferner  kaum  jemals  bei  passiver  Abduktion 
der  kleinen  Zehe,  bei  passiver  starkerer  Plantarflexion  dieser  oder  jener  Zehe  oder 
bei  Fingerdruck  auf  dieselben  eine  reflektorische  Plantarflexion  des  gieichseitigen 
Hallux  entsteht,  bedingen  diese  Manipulationen  oft  jene  tonische  Dorsalflexion  der 
grofien  Zehe.  Konstante  Pradilektionsstellen  fur  gleiche  Reizgrofien 
bestehen  dabei  nicht.  Das  Streichen  mit  dem  Hammerstiel  fiihrt  allerdings 
am  haufigsten  in  der  Gegend  des  auCeren  und  inneren  FuCrandes  oder  am  Zehen- 
ballen  zum  Ziele.  Zwischen  Eeizgrofie  und  Starke  des  Reflexes 
existieren  oft  direkte  Beziehungen  (cf.  Goldflam).  Leichte  Beriihrungen 
bedingen  z.  B.  eine  Streckung  der  grofien  Zehe  im  Grundgelenk,  allmahliche  Ver- 
starkung  derselben  vorerst  eine  Zusammenziehung  der  Tibialis  anticus  mit  oder 
ohne  gleichzeitige  Spreizung  und  Streckung  der  kleinen  Zehe,  darauf  eine  Beu- 
gung  im  Kniegelenk  und  endlich  eine  Flexion  der  Hiifte.  Die  Entstehung  eines 
derartigen  Verkurzungsreflexes  im  Sinne  Striimpells  lafit  sich  manch- 
mal  in  seinem  zeitlichen  Ablauf  am  besten  verfolgen,  wenn  man  zur  Auslosung  des 
Babinskischen  Phanomens  passiv  ergiebigere  Bewegungen  mit  den  Zehen  am 
besten  in  Form  einer  Spreizung  der  kleinen  oder  Beugung  der  2.  und  3.,  ausfuhrt. 
Dieselbe  Erscheinung  lafit  sich  deutlich  auch  dadurch  demon- 
strieren,  da  13  die  Hand  des  Untersuchers  den  Oberschenkel  des 
Patienten  kurz  oberhalb  des  Kniegelenks  von  vorn  zu  umfassen 
sucht  und  mit  Daumen  und  Fingern  namentlich  auf  Aufien-  und 
Inn  en  fl  ache  einen  starkeren  Druck  ausiibt;  der  Verkiirzungs  reflex 
st ell t  sich  dabei  nicht  selten  prompt  ein.  Verwechslungen  mit 
Mitbewegungen  (dem  Zehenphanomen  cf.  p.  127)  kommen  gelegentlich  dadurch 
zustande,  daft  die  aktive  Streckung  des  gebeugten  Knies  im  Bett  durch  die  Reibung 
der  Ferse  an  der  Unterlage  eine  gleichzeitig  reflektorische  tonische  Extension 
des  Hallux  verursacht.  Bei  starkerem  Streichen  der  FuBsohle  wahrend  der  rhyth- 
mischen  Zuckungen  des  zuvor  ausgelosten  FuCklonus  pflegt  die  tonische  Kon- 
traktion  des  Extensor  hallucis  longus  den  Klonus  zu  unterbrechen.  Den  Typus 
einer  langsamen,  tragen  Hyperextension  der  groCen  Zehe  besitzt  das  Babinskische 
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Zeichen  im  Gefolge  der  Sclerosis  multiplex  fast  stets  nur  bei  spastischer  Parese  der 
unteren  Extremitaten.  Der  Grad  seiner  Auspragung,  namentlich  die  Intensitat  des 
Ausschlags  entspricht  dabei  unter  der  Voraussetzung  eines  quantitativ  und  qualitativ 
gleichbleibenden  Reizes  oft  der  Starke  der  spastischen  Parese ;  Ausnahmen  siud  aber 
keineswegs  selten.  Liber  all  da,  wo  die  Spasmen  nur  angedeutet  sind 
oder  gar  fehlen,  pflegt  die  Hyperextension  nach  unseren  Erfah- 
rungen  seltener  den  Charakter  einer  tragen,  langsamen  Aktion  zu 
tragen, sondernmeistinFormeinerrascheren,aberdabeiergiebi  gen 
Dorsalbe wegung  abzulaufen.  Bei  richtiger  Technik  erleidet  hier- 
durch  der  diagnostische  Wert  des  Phanomens  kaum  eine  wesent- 
liche  Schmalerung.  Wir  haben  allerdings  manchmal  bei  gesunden  Individuen 
und  solcben  mit  Neurosen  namentlich  durch  maCig  starkes  Streichen  am  Zehenballen 
isolierte  Hyperextensionen  der  Hallux  und  Dorsalbewegungen  samtlicher  Zehen  gesehen. 
Dieser  „falsche"  Babinskische  Reflex,  der  den  Eindruck  einer  aktiven  Bewegung  er- 
weckt,  war  einerseits  bei  wiederholter  Priifung  in  kurzen,  zeitlichen  Zwischenraumen 
inkonstant  und  verschwand  andererseits  bei  Ablenkung  der  Aufmerksamkeit  und 
starkerer  Reizintensitat  zugunsten  eines  normalen  Sohlenreflexes  stets ;  auCerdem  war 
eine  isolierte  Dorsalflexion  der  groEen  Zehe  in  solchen  Fallen  bei  passiver  Fixation  des 
Fufles  immer  von  geringer  Ausgiebigkeit.1)  Droht  gelegentlich  eine  Verwechslung, 
so  rechnet  man  irgendwie  zweifelhafte  Resultate  am  besten  vorerst  zu  den  negativen, 
um  die  beim  Erwachsenen  geradezu  ausschlaggebende  Bedeutung  des  Symptoms  fur 
die  Annahme  einer  organischen  Affektion  des  Zentralnervensy stems  nicht  zu  be- 
eintrachtigen.  Derartige  Grenzfalle  aber  spornen  zu  einer  stetigen  Wiederholung 
der  Priifung  an.  Bei  lebhafter  Reflexerregbarkeit  fiihren  bei  Patienten  mit  mul- 
tipler  Sklerose  besonders  starkere  Reize  neben  der  Dorsalflexion  der  Hallux  zu 
einer  gleichzeitigen  Aktion  der  iibrigen  Zehen,  die  in  verschiedener  Weise  sich 
manifestieren  kann.  Die  Zehen  werden  bald  ebenfalls  gestreckt,  bald  gebeugt,  bald 
gespreizt;  die  Spreizung  kann  hier  entweder  fur  sich  allein  oder  in  Verbindung  mit 
einer  Extension  bzw.  Flexion  der  Digiti  auftreten.  Die  Beteiligung  der  iibrigen  Zehen 
ist  nur  ausnahmsweise  storend,  zumal  man  bei  langerem  Suchen  und  geeigneter  Ab- 
stufung  des  Reizes  fast  stets  von  dieser  oder  jener  Stelle  innerhalb  der  reflexogenen 
Zone  aus  isolierte  Dorsalflexionen  der  Hallux  erzielen  kann.  Immerhin  verdienen 
diese  Variationen  deshalb  Beachtung,  weil  sie  spaterhin  vielleicht  fiir  die  topische 
Diagnostik  Bedeutung  gewinnen  konnen.  Erwahnenswert  ist  noch,  daC  in  unseren 
Fallen  das  Babinskische  Zeichen  stets  mit  Lebhaftigkeit  bzw.  Steigerung  des 
Achillessehnenreflexes  und  sehr  oft  sogar  mit  Fufiklonus  einherging. 

Das  Verhalten  der  Reflexbewegurigen,  welche  durch  einen  die  Planta 
pedis  treffenden  Eeiz  A^erursacht  werden,  zeigt  im  Vergleich  zu  anderen 
Hautreflexen  einen  wesentliclien  Unterschied.  Wahrend  z.  B.  bei  mul- 
tipler  Sklerose  die  Abdominalreflexe  in  der  iiberwiegenden  Mehrzahl 
der  Falle  fehlen,  haben  wir  einen  reflektorischen  motorischen  Ausschlag 


x)  Aus  der  Literatur  ersehe  ich,  daC  in  seltenen  Fallen  bei  chronischem  Gelenk- 
rheumatismus  mit  Kontrakturen  und  bei  sehr  schmerzhaften  Affektionen  am  Unter- 
schenkel  das  Babinskische  Zeichen  durch  geschulte  Beobachter  mit  Sicherheit  fest- 
gestellt  wurde  (cf.  Gold  flam).  Sollten  sich  zufallig  derartige  Komplikationen  im 
Verlauf  von  Nervenleiden  finden,  wird  man  sich  dieser  Befunde  erinnern  miissen. 
Wir  selbst  verfiigen  tiber  keine  einschlagigen  Beobachtungen. 


Symptome. 


153 


bei  Reizung  der  Fufisohle  nie  vermiBt.  Die  Reflexbewegungen  sind 
gelegentlich  sogar  in  ahnlicher  Weise,  wie  man  dies  in  allerdings 
geringem  Grade  bei  gesunden,  aber  sehr  emp  find  lichen  Personen 
sieht,  derart  lebhaft,  dafl  beim  ZusammentrelFen  dieser  Lebhaftigkeit 
mit  einer  starken  Steigerung  der  Sehnenreflexe  auf  Reizung  der  Ftifi- 
sohle  ein  klonusartiges  Schiitteln  des  ganzen  Beines  entsteht.  Die 
Erklarung  dieses  scheinbaren  Gegensatzes  ist  nicht  schwierig;  sie  ge- 
lingt  am  besten,  wenn  wir  die  von  Goldflam  entwickelten  Ansichten 
iiber  das  Wesen  des  Babinskischen  Phan  omens  acceptieren.  Die 
Ergebnisse  der  Physiologie  und  Pathologie  zwingen  uns,  wie  ich  schon 
oben  betonte,  den  normalen  Ubertragungsort  der  Hantreflexe  nicht 
im  Riickenmark,  sondern  im  Gehirn  und  vielleicht  in  der  Corticalis 
zu  suchen.  Demgemafl  stellt  auch  der  normale  Sohlenreflex  nach 
Goldflam  einen  Plantarrindenreflex  dar.  Bei  diesem  normalen 
Sohlenreflex  bemerkt  man  nach  Goldflam  vornehmlich  eine  tonische 
Flexion  in  den  Metacarpophalangeal  gel  enken,  welche  meist  nur  die 
letzten  4  Zehen  betrifft  und  oft  mit  Extension  der  letzten  2  Phalangen 
und  einer  Spreizung  der  Digiti  verbunden  ist.  Die  groBe  Zehe  be- 
teiligt  sich  manchmal  an  der  Flexion  der  ubrigen,  wird  aber  nur  aus- 
nahmsweise  isoliert  gebeugt.  Die  am  meisten  charakteristische  Be- 
wegung  besteht  nach  Goldflam  in  einer  Greifbewegung,  d.  h.  Flexion 
der  Zehen  in  den  Grundgelenken  und  Abduktion  derselben  gegen  eine 
Linie,  die  durch  die  Mitte  des  FuBes  in  Langsrichtung  verlauft. 
Der  reflektorische  Ausschlag  ist  oft  beiderseits  an  Intensitat  und 
manchmal  auch  nach  Qualitat  etwas  verschieden  und  ermiidet  zudem 
bei  haufiger  Wiederholung  der  Priifung  fast  regelmafiig  fiir  einige 
Minuten.  An  Stelle  des  Plantarrindenreflexes  kann  nun  bei  Aus- 
schaltung  des  Rindenzentrums  z.  B.  im  Schlafe  oder  bei  einer  Lasion 
seiner  Leitungsbahnen  der  Plantarspinalreflex,  also  das 
Babinskische  Phanomen  treten  (Goldflam).  Der  sensible  Reiz 
pflanzt  sich  dann  nach  seinem  Eintritt  in  das  Riickenmark  quer  durch 
dasselbe  fort  zu  den  Ganglienzellengruppen  des  spinalen  Zentrums, 
namentlich  des  Extensor  hallucis  longus  in  der  Hohe  des  5.  Lumbalseg- 
ments.  Bei  langerer  Dauer  oder  schwereren  Graden  der  Lasion  kann 
sich  dann  nach  Goldflam  die  Reflexerregbarkeit  der  lumbo-sacralen 
Teile  des  Riickenmarks  derart  steigern,  daB  seine  reflexogene  Zone  sich 
wesentlich  verbreitert  und  gekreuzte  Reflexe  (s.  u.)  auftreten.  Zahl- 
reiche  im  Gehirn  und  Riickenmark  zerstreute,  sklerotische  Plaques 
bedingen  ungemein  leicht  eine  Schadigung  der  langen  Bahnen  des 
normalen  Sohlenreflexes  an  dieser  oder  jener  Stelle  (nach  Goldflam: 
hintere  Wurzel,  Hinter strange,  H.  S.-Kerne,  Schleifenkreuzung,  mittlere 
Schleife,  Ubertragungsort  im  Parietallappen  bzw.  in  den  Zentral- 


154 


Symptoms. 


windungen  der  Unterextremitat  der  gegeniiberliegenden  Hemisphere, 
Pyramidenbahn,  Ganglienzellengruppen  des  Vorderhorns  in  der  Hohe 
des  2.  Sacralsegments).  Das  fast  regelmatiige  Auftreten  des  Ba- 
binskischen  Phanomens  in  unseren  Fallen  von  multipler  Sklerose 
findet  darin  seine  geniigende  Begriindung.  Da  wir  aber  ein  Analogon 
des  an  seine  Stelle  tretenden  Plantarspinalreflexes  beim  Bauchdecken- 
und  Cremasterreflex  nicht  kennen.  klart  sich  auch  der  scheinbare 
Gegensatz  zwischen  dem  Vernalten  des  Sohlenreflexes  und  anderen 
Hantreflexen.  Naraentlich  im  Beginn  des  Leidens  ist  bei  der  mul- 
tiplen  Sklerose  die  Schadigung  der  Balm  des  Plantarrindenre ilexes, 
welch e  am  leichtesten  wohl  bei  einer  Alteration  ihres  motorischen, 
in  der  Pyramidenbalm  verlaufenden  Abschnitts  erfolgt,  relativ  ge- 
ringfiigig  und  gelegentlich  kurzdauernd.  Wenn  wir  weiterhin  beachten, 
dafi  der  pathologisch-anatomische  Prozefi  dabei  weniger  zu  einem  Aus- 
fall  ganzer  Biindel  von  Nervenfasern,  als  zu  einer  mehr  minder 
..funktionellen"  Schadigung  derselben  namentlich  durch  die  Ent- 
markung  fiihrt  (s.  u.),  so  verstehen  wir,  warum  das  Bab  in  skische 
Phanomen  nur  temporiir  vorhanden  sein  und  aufierdem  audi  neben 
dem  normalen  Sohlenreflex  bestehen  kann.  Ich  habe  mehrere  Male 
mit  Sicherheit  beobachtet,  daB  je  nach  Eeizintensitat  und  manclimal 
auch  Qualitat  eine  isolierte,  ergiebige  reflektorische  Dorsalflexion 
des  Hallux  oder  eine  Plantarflexion  samtlicher  Zehen,  besonders  der 
4  letzten  in  der  bei  dem  normalen  Sohlenreflex  iiblichen  Weise  zu- 
stande  kamen.  Ein  ganz  gesetzmafliges  Verhalten  zwischen  gleicher 
Art  und  Starke  des  Reizes  und  dem  Auftreten  des  Plantarrinden- 
oder  Plantarspinalreflexes  fand  ich  allerdings  nicht;  es  schienen  mir 
nur  Kaltereize  und  Nadelstiche  gewohnlich  zu  einer  tonischen  Hyper- 
extension  der  grofien  Zehe  zu  fuhren.  Auch  in  fortgeschritte- 
neren  Fallen  von  multipler  Sklerose  kann  man  zuweilen 
noch  feststellen,  da6  der  Plantarrindenreflex  nicht 
absolutfehlt,  sondern  nur  durch  den  wesentlichleic liter 
auslosbaren  Plantarspinalreflex  verdeckt  ist. 

Ich  mufi  hier  noch  einige  Bemerkungen  iiber  den  sogenannten 
gekreuzten  Plantarreflex,  (reflektorische  Bewegungen  der 
Zehen  eines  Beines  bei  Reizung  der  FuBsohle  des  anderen)  beitugen. 

Wir  haben  derartige  Eeflexe  in  verschiedenen  Variationen  gar  nicht  selten  bei 
Nervengesunden  beobachtet.  Der  relativ  haufigste  Typus  besteht  darin,  dafi  bei 
starkerem  Streichen  am  anCeren  FuCrand  ein  normaler  Sohlenreflex  derselben  Seite 
und  eine  annahernd  gleichzeitige  oder  ganz  kurze  Zeit  spater  eintretende  reflekto- 
rische Abduktion  der  anderseitigen  5.  Zehe  erfolgt.  Diese  Abduktion  der  kleinen 
Zehe  kommt  zuweilen  auch  (cf.  Goldflam)  an  Stelle  des  normalen  Sohlen- 
reflexes vor.  In  Fallen  von  multipler  Sklerose  kann  man  sie  isoliert  bei  vorsich- 
tigem  Streichen  am  auOeren  Fufirand  recht  haufig  nachweisen.     Besonders  bei 
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der  Hemiparese  im  Gefolge  der  Sclerose  eu  plaques  konstatiert  man  manchmal 
ein  „gekreuztes"  Babinskisches  Phanomen.  Bei  Reizung  der  FuBsohle 
des  gesunden  Beins  sieht  man  dann  eine  Plantarflexion  der  Zehe  derselben  Seite 
und  eine  langsame,  tonische  Dorsalflexion  der  gekreuzten  Zehe.  Einen  zweiten 
Typus  dieses  „gekreuztenu  Hautreflexes  konnte  ich  zuweilen  bei  mnltipler  Sklerose 
mit  spastischer  Parese  beobachten.  In  ahnlieher  Weise,  wie  Park  on  und  Gold- 
stein (cf.  audi  Sana)  dies  haufig  bei  Hemiplegischen  fanden,  tritt  bei  Reizung 
der  FuBsohle  der  einen  Seite  zwar  eine  deutliche  und  isolierte  Dorsalflexion  des 
Hallux,  bei  Reizung  von  der  anderen  Seite  aus  aber  kein  gekreuzter  Babinski- 
scher  Reflex,  sondern  eine  dem  normalen  Sohlenreflex  entsprecliende  Plantarflexion 
samtlicher  Zehen  auf  und  umgekehrt.  In  Fallen  mit  Hemiparese  oder  einseitig 
wesentlich  starkerer  Parese  war  dieser  Reflex  nur  von  der  gesunden  Seite  aus  zu 
erhalten.  Dieser  gekreuzte  Reflex  illustriert  treffend  die  schon  oben 
registrierte  Tatsache,  da  13  der  norm  ale  Sohlenreflex  oft  keines- 
wegs  ver&chwunden,  sondern  durch  das  Babinskische  Phanomen 
nur  verdeckt  ist.  Man  hat  die  contralateral  Plantarreflexe  bis  jetzt  in  der 
Literatur  sehr  vernachlassigt,  obwohl  auch  sie  fur  die  topische  Diagnostik  vielleicht 
wertvoll  werden  konnen. 

Den  Unterschenkelreflex  Oppenheims,1)  welcher  nach 
dem  Entdecker  mit  dem  Babinskischer  Zeichen  verwandt,  aber 
nicht  identisch  ist,  habe  ich  in  Ubereinstimmung  mit  den  Befunden 
Goldflams  niemals  bei  negativem  Babinskischen  Zehen- 
reflex  gesehen.  Das  Phanomen  besitzt  also  —  wenigstens  bei  der 
multiplen  Sklerose  —  nur  untergeordnete  Bedeutung.  In  einigen 
Fallen  war  der  beim  Streichen  an  der  Innenflache  des  Unterschenkels 
eintretende  Reflex  vollig  identisch  mit  dem  Babinskischen  Zeichen, 
dessen  reflexogene  Zone  wesentlich  verbreitert  war. 

Das  Verhalten  des  Scrotalreflexes ,  des  Anal-  und  Vulvo- 
anal re  flexes,  des  Glutaal-  und  des  Brustwarzenre flexes 
zeigte  in  unseren  Fallen  keine  verwertbaren  Storungen. 

2.  Sehnenreflexe. 

Aus  der  Tatsache,  dafi  die  multiple  Sklerose  zu  spastischen 
Paresen  und  nur  ausnahmsweise  zu  schlaffen  Lahmungen  fiihrt,  erhellt 
ein  entsprechendes  Verhalten  der  Sehnenreflexe.  Die  Steigerung,  deren 


J)  Das  Phanomen  beschreibt  Oppenheim  folgendermaBen :  „Fahrt  man  mit 
dem  Stiel  des  Perkussionshammers  an  der  Innenflache  des  Unterschenkels  herab,  so 
sieht  man  bei  gesunden  Individuen  an  dem  Fufi  und  den  Zehen  entweder  gar  keine 
Bewegung  oder  eine  Plantarflexion  in  den  Zehen  eiutreten.  Bei  Individuen  mit 
spastischer  Hemiparese  oder  Paraparese  jedoch  kommt  es  in  der  Regel  zu  Reflex- 
bewegungen  in  den  Muskeln,  die  die  groBe  Zehe  strecken  und  den  FuB  ad-  oder 
abduzieren.  Am  haufigsten  ist  der  Extensor  hallucis  beteiligt,  dann  der  Tibialis 
anticus,  der  Extensor  digitorum  communis  und  schliefilich  auch  die  musculi  peronei." 
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Tntensitat  und  Qualitat  im  Vergleich  zu  den  spastischen  Paresen 
auf  der  Basis  anderer  organischer  Nervenerkrankungen  im  all- 
gemeinen  nichts  Bemerkenswertes  bieten,  erklart  man  nach  der 
liblichen  Auffassung  durch  den  Wegfall  von  „Reflexhemmungen"  (cf. 
Sternberg).  An  den  unteren  Extremitaten  haben  wir  selbst  nur 
ausnahmsweise  ein  uormales  Verhalten  der  Sehnenreflexe ,  sondern 
fast  stets  eine  Steigerung  von  wechselnder  Intensitat  gefunden. !) 
Ein  scheinbares  Fehlen  wurde  wiederholt  durch  eine 
enorme  Hypertonie  und  Kontrakturen  vorgetauscht.  Durch  wieder- 
holte  sorgfaltige  Priifung  (eventuell  nach  einem  erschlaffenden  Bade) 
konnten  wir  uns  jedoch  stets  von  ihrer  Auslosbarkeit  auch  in 
Fallen  mit  starker  allgemeiner  Atrophie  der  Beinmuskeln  iiber- 
zeugen.  Nach  Literaturberichten  hat  man  gelegentlich  Fehlen 
einzelner  Sehnenreflexe  (Frankl  -  Hochwart  in 
5  Proz.)  konstatiert  und  dasselbe  auf  die  Entwicklung  zahlreicher, 
dichtgedrangter  oder  besonders  grofier  Herde  und  dadurch  bedingte 
Unterbrechung  des  Reflexbogens  im  Lumbosacralmarke  zuriickgefiihrt 
(cf.  Mendel,  W  e  s  t  p  h  a  1 ,  W  e  r  d  n  i  g).  Jedoch  vermifit  man, 
wie  auch  Jendrassik  hervorhebt,  genaue  Obduktionsbefunde  (Ein- 
flufl  ausnahmsweiser,  sekundarer  Degenerationen  ?  Kombination  der 
Sclerosis  multiplex  mit  anderen  Prozessen,  z.  B.  mit  Tabes?).  Es  soil 
dabei  vorkommen,  dafl  bei  gleichzeitigen  Muskelatrophien  die  ver- 
schiedenen  Reflexe  an  derselben  Extremitat  z.  T.  fehlen,  z.  T.  erhoht 
sind  (cf.  Hoffmann).  Bemerkenswert  ist,  dafi  Buzzard  das  auf- 
fallige  Zusammentrelfen  von  Fufiklonus  mit  Fehlen  der  Patellarsehuen- 
reflexe  beobachtet  hat.  Er  sieht  die  Ursache  darin,  dafi  die  Reflex- 
zentren  der  einzelnen  Sehnenreflexe,  die  entsprechend  dem  Ursprung 
der  vorderen  Wurzel  segmentar  angeordnet  und  voneinander  ziemlich 
unabhangig  sind ;  dadurch  kann  nach  ihm  der  eine  Reflexbogen  durch 
eine  lokale  Lasion  unterbrochen  oder  die  Erregbarkeit  seines  Zentrums 
stark  herabgesetzt  sein,  wahrend  in  dem  benachbarten  Reflexbogen  eine 
erhohte  Erregbarkeit  herrscht.  Die  Steigerung  der  Sehnenreflexe, 
insbesondere  des  Kniephanomens  war  meist  schon  zu  einer  Zeit  aus- 
gepragt,  in  der  eine  eigentliche  spastische  Parese  kaum  nach> 
zuweisen  war.  Wahrend  der  von  uns  beobachteten  Remissionen 
verringerte  sie  sich  zwar,  verschwand  aber  niemals  ganzlich.  Die 
reflexogene  Zone  des  Patellarsehnenreflexes  war  haufig  auffallig  ver- 

J)  Ich  bemerke  hierbei,  dai]  sich  der  Kliniker  z.  Z.  noch  bei  der  niultiplen 
Sklerose  mit  der  Priifung-  der  Patellar-  und  Achillessehnenreflexe  begniigen  kann. 
Wir  selbst  haben  nur  noch  Vorkommen  und  Eigenart  einer  doppelseitigen  Zuckung 
in  den  Adduktoren  des  Oberschenkels  beim  Beklopfen  des  inneren  Condylus  der 
Tibia  in  den  Krankengeschichten  notiert. 
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breitert,  so  daB  die  Kniephanomene  von  der  ganzen  Kante  der  Tibia 
auszulosen  waren.  Durchaus  regelmaBige  Wechselbeziehungen  zwischen 
Beflexsteigerung  und  Verbreiterung  der  reflexogenen 
Zone  bestanden  jedoch  nicht.  Doch  gingen  beide  in  der  grofien 
Mehrzahl  von  Fallen  Hand  in  Hand.  Die  Kniephanomene  waren  nur 
selten  einseitig  gesteigert,  reclit  liaufig  aber  bei  doppelseitiger  Er- 
hdhung  einseitig  lebhafter  und  zwar  fast  immer  auf  der  der  starkeren 
Parese  entsprechenden  Seite.  Auch  bei  annahernd  gleichem,  moto- 
rischen  Ausschlag  entsprach  oft  die  Verbreiterung  der  reflexogenen 
Zone  der  starker  affizierten  Seite.  Bei  starker  spastischer  Parese 
konstatierten  wir  zuweilen  bei  Beklopfen  der  Ligamente  jenes  starke 
konvulsivische  Zittern  der  ganzen  Extremitat,  das  die  alteren 
Antoren  als  „spinale  Epilepsie"  bezeichneten. 

Gar  nicht  selten  fanden  sich  auch  eine  lebhafte  Steigerung  der 
Adduktorenreflexe  und  das  Auftreten  eines  gekreuzten  Adduk- 
torenreflexes  auch  bei  Auslosung  des  Patellarsehnenreflexes  auf  der 
anderen  Seite.  Wahrend  Patellarklonus  nur  in  der  Minderzahl 
der  Falle  in  deutlicher  Auspragung  vorhanden  war,  konnten  wir 
FuBklonus  ungemein  haufig  und  in  Fallen  von  spastischer  Parese 
fast  konstant  auslosen.  Oft  war  das  Fufiphanomen  von  rasch  wech- 
selnder  Starke  oder  erst  nach  Bahnungsversuchen,  z.  B.  durch  mehr- 
fache  Wiederholung  der  passiven  Dorsalflexion  auszulosen.  Uberhaupt 
verursachen  Muskelbewegungen,  insbesondere  auch  aktive  z.  B.  in 
Form  von  Herumgehen  bei  der  multiplen  Sklerose  nicht  selten  eine 
deutliche  Steigerung  der  Sehnenphanomene  an  den  unteren  Extremi- 
ty ten  (cf.  Hoffmann).  In  spateren  Stadien  wird  der  FuBklonus 
durch  Hypertonie  und  Kontraktur,  die  gelegentlich  auch  eine  erheb- 
liche  Steigerung  der  Sehnenreflexe  an  den  Unterextremitaten  auf 
einen  annahernd  normalen  motorischen  Ausschlag  reduzieren,  manch- 
mal  verdeckt.  So  kommt  es  auch,  daft  der  FuBklonus  gelegentlich 
auf  der  schwacher  affizierten  Seite  starker  oder  gar  allein  auszulosen 
ist.  In  einzelnen  Fallen  war  die  Beflexerregbarkeit  derart  lebhaft, 
dafi  auf  passive  oder  auch  eine  aktive  energische  Dorsalflexion  des 
Fufies  das  ganze  Bein  in  lebhaften  Klonus  geriet. 

Ich  fiige  hier  noch  hinzu,  dafi  mit  einer  Auslosung  eines  reflek- 
torischen  Zitterklonus  wohl  auch  das  von  Bloch  bei  multipler  Skle- 
rose beschriebene  „signe  de  balancier"  zusammenhangt ;  „wenn 
der  aufrechtstehende  und  mit  den  Handen  auf  die  Stuhllehne  oder 
einen  Tisch  sich  stiitzende  Kranke  das  eine  Bein  beugt  und  sich  auf 
dasselbe  in  halber  Beugung  stutzt,  wahrend  er  das  andere  hebt,  zeigen 
sich  eine  Beihe  von  abwechselnden  Beuge-  und  Streckbewegungen, 
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die  der  Kranke  nicht  unterdriicken  kann;  sie  horen  erst  auf,  wenn 
er  das  Bein  wieder  in  ausgestreckte  Stellung  bringt." 

Da  die  weniger  konstanten  S  elm  en  reflex  e  an  den  oberen 
Extremitaten  audi  in  der  Norm  gelegentlich  beiderseits  ungleich 
und  gar  nicht  selten  einseitig  oder  doppeseitig  kaum  auslosbar  sind, 
kann  man  nurausgepragte  Anomalien  derselben  bei  der  multiplen  Skle- 
rose  verwerten.  Dennoch  konstatierten  wir  in  der  grofien  Mehrzahl  der 
Falle  (80  Proz.)  ein  abnormes  Verlialten  meist  in  Form  einer  ein- 
seitigen  und  doppelseitigen  pathologischen  Lebhaftigkeit. J)  DaB  starkere 
Grade  der  Steigerung  seltener  als  an  den  nnteren  Extremitaten  sind, 
liangt  mit  der  prozentual  geringeren  Haufigkeit  und  Intensitat  der 
spastischen  Paresen  an  den  oberen  Extremitaten  zusammen.  Eine  auf- 
fallige  Lebliaftigkeit  der  Sehnenreflexe  an  den  oberen  Extremitaten 
findet  sich  allerdings  recht  haufig  audi  ohne  Andeutung  einer 
spastischen  Parese.  Hire  einzige  Begleiterscheinung  pflegt  sogar  in 
friihen  Krankheitsstadien  meist  nur  eine  leichte,  vom  Kranken  oft 
gar  nicht  subjektiv  empfundene  und  anamnestisch  nicht  registrierte, 
ataktische  Bewegungsstorung  zu  sein.  Namentlich  die  Kombi- 
nation  einer  Lebhaftigkeit  der  Sehnenreflexe  an  den 
Armen  mit  der  nur  bei  feineren  Zielbewegungen  er- 
kennbaren  Ataxie  gehort  haufig  zu  den  frlihzeitigsten 
Krankheitserscheinungen  der  multiplen  Sklerose  und 
1st  besonders  fiir  die  differentialdiagnostische  Abgrenzung  von  solchen 
Prozessen,  die  von  den  unteren  Dorsalsegmenten  an  abwarts  lokali- 
siert  sind,  von  grower  Bedeutung.  Die  einseitige  Steigerung  der 
Sehnenreflexe  ohne  nachweisbare  Parese  kann  oft  das  einzige  Zeichen 
an  den  oberen  Extremitaten  fiir  einen  „hemiplegischen  Typus  der  Er- 
krankung"  sein.  Sie  entsprach  namlich  fast  stets  den  starker  affi- 
zierten  Bein  en  und  blieb  gelegentlich  als  Residuum  fiiiher  starker 
Hemiparesen  zuriick.  In  anderen  Fallen  eilte  sie  der  Entwicklung 
einer  gleichseitigen  Hemiparese  langere  Zeit  voraus. 

Ein  „Handklonus"  war  nur  selten  nachweisbar. 


])  Wir  begniigen  uns  bei  Priifung  an  den  oberen  Extremitaten  meist  mit  den 
von  den  unteren  Enden  des  Radius  und  der  Ulna  sowie  auf  die  Beklopfung  des 
Biceps  und  Triceps  auslosbaren  Reflexen  und  beachten  dabei  namentlich  die  fiir  ihre 
Steigerung  charakteristische  Verbreiterung  der  reflexogenen  Zone.  Unter  den  Sehnen- 
reflexen,  die  bei  gesteigerter  Reflexerregbarkeit  fast  konstant  auftreten,  bzw.  ab- 
norm  lebhaft  werden,  fiel  uns  vor  allem  die  reflektorische  Beugung  aller  Finger 
incl.  des  Daumens  auf,  die  am  deutlichsten  bei  kurzem  Hammerschlag  auf  das 
Metacarpophalangealgelenk  des  Mittelfingers  der  pronierten  Hand  auftraten  und  am 
besten  als  „Metacarpophalangealreflexeu  zu  bezeichnen  sind  (cf.  Bechterews  Car- 
pom  etarcapal  reflex) . 


Symptome. 
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VII.  Uropoetisches  System. 
1.  Blasenstorungen. 

Die  fruhere  Annahme,  da6  Storungen  der  Blaseufunktion  bei 
der  multiplen  Sklerose  nur  selten  und  erst  in  den  letzten  Stadien 
auftreten,  wnrde  besonders  von  Oppenheim  bekampft.  Oppen- 
heim  hob  die  grofie  Haufigkeit  und  diagnostische  Bedeutung  dieses 
Symptoms  unter  genauer  Wiirdigung  seiner  Eigenart  zuerst  nachdrticklich 
hervor  und  zeigte,  daB  das  dauernde  Fehlen  derartiger  Storungen  wahrend 
des  ganzen  Verlaufes  der  Erkrankung  geradezu  eine  Seltenheit  ist. 
Der  Grand,  daB  die  „vesikalen"  Symptome  erst  relativ  spat  gewiirdigt 
wurden,  liegt  wohl  darin,  daB  dieselben  oft  eine  fluchtige  Erscheinung 
darstellen  und  wegen  ihrer  gemeinhin  nur  geringen  Intensitat  nur 
unter  der  Voraussetzung  genauer  anamnestischer  Erhebungen  und 
Untersuchung  zu  eruieren  sind.  K a y  1  e B ,  ein  Schiller  Oppenheim s 
bewies,  daB  die  Blasenstorungen  in  der  grofien  Mehrzahl  der  Falle 
und  nicht  selten  schon  in  sehr  fruhen  Stadien  des  Leidens  nach- 
weisbar  sind.  Charakteristisch  fur  dieselben  ist  nach  ihm  der  auf- 
fallende,  oft  rasche  Wechsel  zwischen  normalem  und  pathologischem 
Verhalten;  auBerdem  schwanke  ihre  Intensitat  auBerordentlich,  inso- 
fern  sie  bald  exacerbieren ,  bald  remittieren.  Die  Hanfigkeit  des 
Symptoms  veranschlagt  er  mit  Oppenheim  auf  ca.  80  Proz.,  also 
auf  etwa  4/5  der  Beobachtungen.  Diese  Zahl  iiberragt  diejenige 
anderer  Autoren  z.  T.  erheblich.  Probst  z.  B.  konstatierte  solche 
Anomalien  unter  58  Fallen  nur  6mal;  ferner  fanden  sie  Bruns  und 
St 51  ting  nur  in  wenigen  Fallen  ihrer  Statistik,  wahrend  Hoffmann 
Harnbeschwerden  schon  in  ca.  60  Proz.  der  Gesamtzahl  annimmt. 
Frankl-Hochwart  und  Zuckerkandl  schlieBen  sich  der  An- 
schauung  Oppenheims  an  und  bemerken,  daB  bei  der  Sclerose  en 
plaques  die  sog.  tonische  Form  der  Blasenstorung  vorherrscht  und 
die  Retardation  des  Harnstrahls  oft  ein  sehr  pragn antes  Symptom 
ist.  Wenn  die  Patienten  ein  uniiberwindliches  Hindernis  in  der 
Blasenmiindung  verspiirten,  fanden  sie  auch  mit  dem  Katheter  einen 
an  eine  Striktur  erinnernden  Widerstand;  hatte  dann  das  Instrument 
denselben  gliicklich  iiberwunden,  so  spritzte  der  Harn  oft  in  auffallend 
machtigem  Strahle  hervor.  In  einigen  Fallen  mit  Residualharn,  aber 
ohne  Inkontinenz  erwies  sich  die  Faradosensibilitat  der  Blase  normal, 
wahrend  einmal  die  hintere  Harnrohre  gegen  den  Strom  unempfind- 
lich  war.  Nach  Frankl-Hochwart  und  Zuckerkandl  stimmt 
die  Haufigkeit  einer  tonischen  Blasenstorung  mit  dem  Wesen  der 
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meisten  Symptome  von  multipler  Sklerose  iiberein  (Muskelspasmus, 
gesteigerte  Reflexe  und  geringfiigige  Sensibilitatsstorungen !) ;  ge- 
legentlich  konne  jedoch  audi  paralytisches  Harntraufeln  sich  ein- 
stellen. 

Die  Ergebnisse  unserer  Statistik  bestatigen  im  groBen  und  ganzen 
diese  Angaben  von  Oppenheim,  Kaylefi  und  Frankl-Hoch- 
wart  und  erganzen  sie  vielleicht  in  einigen  Punkten.  Deutliche 
Blasenstorungen  sind  in  etwa  3/4  aller  Falle x)  und  in 
etwa  20  Proz.  der  Gesamtzahl  schon  tinter  den  initialen 
Erscheinungen  bemerkt.  In  zwei  Fallen  war  so- 
gar  eine  ohne  erkennbare  Ursache  einsetzende, 
passage  re  Alteration  der  Urinentleerung  („ein 
Blasenkatarrh")  das  hervorstechendste  Fruhsymptom 
der  Erkrankung.  Die  Anomalien  der  Blasentatigkeit  be- 
sitzen  auch  nach  unserer  Erfahrung  —  namentlich  in  friilieren 
Krankheitsphasen  —  den  Charakter  einer  nur  selten  vollig- 
stationaren,  oft  geradezu  fliichtigen  Funktions- 
storung  leichterer  Natur  mit  ausgesprochener 
Neigung  zu  Intensitatsschwankungen  und  Inter- 
missionen  von  zuweilen  langer  Dauer.  Schwerere 
Grade  pflegen  in  den  ersten  Stadien  hochstens  vorubergehend,  in  fort- 
geschrittenen  Fallen  allerdiugs  gelegentlich  auch  dauernd  zur  Beob- 
achtung  zu  gelangen.  Die  klinische  Eigenart  dieses  Symptoms  ist 
verschieden  und  variiert  zuweilen  sogar  bei  demselben  Patienten.  Das 
gemeinsame  und  charakter istische  Merkmal  aber  ist  wohl  die 
Herabsetzung  der  normalen  Fahigkeit  zur  willkiir- 
lichen  Beeinflussung  der  normalen  Urinentleerung. 
In  den  initialen  Stadien  des  Leidens  klagten  unsere  Patienten  am 
haufigsten  dariiber,  dafi  jene  eigenartige  dumpfe  Empfindung,  welche 
wir  als  Harndrang  bezeichnen,  seltener  als  fruher  sich  einstellte 
und  beim  Auftreten  dieses  Gefiihls  die  Entleerung  nur  unter 
starkem  „Drucken"  mit  Unterstiitzung  der  Bauchpresse  und  trotz 
stetiger  Versuche  erst  nach  langerem,  zuweilen  1  Stunde  langem 
Warten  moglich  war.  Die  Entleerung  erfolgte  dann  meistens  in 
kraftigem  Strahle,  ohne  dafi  derselbe  willkurlich  in  normaler  Weise 
unterbrochen  werden  konnte,  manchmal  aber  auch  in  Absatzen  und 
unvollkommen.    In  anderen  Fallen  war  der  Harndrang  —  gelegent- 


J)  In  autoptisch  kontrollierteu  Fallen,  die  wahrend  des  ganzen  Krankheitsver- 
laufes  genauer  beobachtet  werden  konnen,  wird  man  also  kaum  jemals  voriiber- 
gehende  oder  dauernde,  meist  allerdings  nur  wenig  pragnante  Blasenstorungen 
vollig  vermissen. 


Symptome. 


161 


lich  in  raschem  Wechsel  mit  einer  Herabsetzung  —  auffallend  ge- 
steigert.  Das  Gefiihl  einer  vollen  Blase  trat  mitunter  plotzlich  auf 
nnd  die  gelegentlich  nach  wiederholtem,  frustranem  Harndrang  ab- 
norm  rasch  einsetzende  Entleerung  konnte  nicht  gehemmt  werden. 
Dadurch  erklarten  sich  die  Klagen  einzelner  Patienten,  die  bei  jedem 
Harndrang  sofort  und  haufig  vergeblich  den  Abort  aufsuchen  muBten, 
urn  eine  Verunreinigung  zu  vermeiden.  In  fortgeschrittenen  Fallen 
schien  uns  eine  zunehmende  Emanzipation  der  automatischen,  wohl 
durcli  den  Sympathicus  vermittelten  Blasentatigkeit  (L.  R.  Miiller) 
von  der  zentrifugalen  Beeinflussung  einzutreten ;  so  sahen  wir  bei 
ausgesprochener  „ Incontinentia  urinae"  in  den  Endstadien  des  Leidens 
fast  niemals  ein  echtes  paralytisches  Harntraufeln,  sondern  unwill- 
kiirliche,  aber  in  mehr  oder  minder  regelmafiigen  Pausen  erfolgende 
Harnentleerungen  im  Strahle  bei  erhaltenem  Gefiihl  filr  den  Durch- 
tritt  des  Urins.  Bei  genau  beobachteten  Fallen  fiel  uns  auf,  daB 
schon  relativ  friihzeitig  ohne  spontan  eintretenden  Harndrang  eine 
willkiirliche  Entleerung  insbesondere  etwa  2  Stunden  nach  der  letzten 
im  Gegensatz  zur  Norm  haufig  unmoglich  war. 

Was  das  chemiscliphysikalische  Yerhalten  des  Urins  betrifft, 
so  berichten  einzelne  Autoren  iiber  fliichtige  oder  bleibende  Polyurie 
(mit  oder  ohne  Polydipsie)  und  Glykosurie  (Husch,  Werkmeister, 
Bichardiere,  Drummond).  Der  abnorme  Zuckergehalt  ist  nach 
den  Literaturangaben  haufiger  als  die  krankhafte  Vermehrung  der 
Menge.  Die  direkte  Abhangigkeit  dieser  Erscheinungen  von  der 
Sclerose  en  plaques  war  nicht  immer  zu  erweisen.  In  dem  Falle 
Werkmeisters  traten  z.  B.  die  erst  en  Merkmale  der  Polyurie  im 
AnschluB  an  Pertussis  im  5.  Lebensjahre  auf,  wahrend  die  ersten 
Symptome  der  multiplen  Sklerose  erst  im  20.  sich  zeigten.  Der  Autor 
denkt  deshalb  an  eine  durch  den  Keuchhusten  bedingte  cerebrale 
Blutung  und  glaubt,  dafi  hier  die  Polyurie  von  der  Sklerose  unab- 
hangig  war.  Manchmal  hat  man  auch  die  „Pollakturie"  mit  der 
Polyurie  verwechselt.  Das  Vorkommen  von  Polyurie  und  Glykosurie 
wurde  mit  der  Lokalisation  der  Herde  am  Boden  des  4.  Ventrikels 
in  Anerkennung  jener  durch  das  Tierexperiment  gefundenen  Centren 
in  Beziehung  gebracht.  Derartige  lokaldiagnostische  Spekulationen 
haben  aber  bei  der  multiplen  Sklerose  aufierordentliche  Fehlerquellen. 
Man  mufl  beriicksichtigen,  daB  die  genannten  Stellen  sehr  haufig  be- 
fallen sind,  ohne  daB  die  klinische  Untersuchung  diese  Symptome  finden 
konnte,  und  aufierdem  die  Erfahrung  bei  Hirntumoren  beherzigen,  daB 
Glykosurie  und  Polyurie  auch  bei  an  anderen  Orten  gelagerten  Ge- 
schwulsten  vorkommen  konnen.  Wir  selbst  konstatierten  nur  in  einem 
Fall  eine  leichte  Glykosurie;  ich  habe  auch  mehrmals  zur  Priifung 

Miiller,  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  und  Riickenmarks.  11 
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der  Toleranz  fur  Kohleliydrate  den  iiblichen  „Glukose-Versuch"  an- 
gestellt,  olme  aber  sichere  und  verwertbare  Resultate  zu  erlangen. 

2.  Storungen  der  Mastdarmfunktion. 

Wenn  audi  die  Storungen  der  Mastdarmfunktion  nach  den 
Resultaten  der  Statistik  an  prozentualer  Haufigkeit  hinter  denjenigen 
der  Blasentatigkeit  zuriickstehen ,  so  fand  icli  sie  doch  noch  in 
annahernd  der  Halfte  meiner  Falle  verzeichnet.  Sie 
treten  gewohnlich  in  Verbindung  mit  Anomalien  der  Harnentleerung 
und  in  Form  von  Obstipation  auf.  Obwohl  die  Stuhlverstopfung  eine 
Begleiterscheinung  zahlreicher  Erkrankungen  verschiedenster  Art  ist 
und  deshalb  bei  Nervenleiden  im  allgemeinen  nur  eine  recht  bescheidene 
diagnostische  Bedeutung  beanspruchen  darf,  kann  die  letztere  bei  der 
multiplen  Sklerose  unter  der  Voraussetzung  einer  naheren  Analyse  des 
Symptoms  steigen.  Gar  nicht  selten  zeigt  sicli  namlich  die  Fahigkeit 
einer  willkiirlichen  Beeinflussung  der  Defakation  schon  relativ  friih- 
zeitig  deutlich  lierabgesetzt.  DiePatientengebennicht  selten 
ha u fig  schon  in  friihen  Krankheitsstadien  an,  daB  sie 
bei  Stuhldrang  die  Entleerung  schwerer  als  in  ge- 
sunden  Tagen  zuriickhalten  konnen  und  insbesondere 
bei  intercurrent  en  Diarrhoen  sich  ver unr einigen.  In 
Spatstadien  der  Erkrankung  und  als  terminale  Zustande  namentlich 
da,  wo  Paraplegie  eingetreten  ist,  kann  sich  eine  „ Incontinentia  alvi" 
entwickeln. 

3.  Menstruation,  Graviditas  Partus,  Puerperium. 

Uber  das  Yerhalten  von  Menstruation,  Schwangerschaft,  Ge- 
burt  und  Wochenbett  existieren  ziemlich  zahlreiche  Beobachtungen 
(u.  a.  Balint,  Probst,  Reiersen).  Sie  haben  festgestellt ,  daB 
die  multiple  Sklerose  an  sich  unter  der  Voraussetzung,  dafi  keine 
komplizierenden,  schwereren  Storungen  des  Allgemeinbefindens  vor- 
liegen,  im  grofien  und  ganzen  den  Ablaut  dieser  physiologischen 
Prozesse  nicht  beeinfluBt.  Auch  in  fortgeschrittenen  Fallen  fand  man 
die  Menses  regelmafiig;  Frauen  konzipierten  nach  Beginn  der  Er- 
krankung und  gebaren  bei  normalem  Veiiauf  von  Graviditat,  Partus 
und  Puerperium  anscheinend  gesunde  und  kraftige  Kinder.  Relationen 
zwischen  diesen  sexuellen  Vorgangen  und  der  Sclerose  en  plaques 
scheinen  im  allgemeinen  nur  insofern  zu  bestehen,  als  die  ersteren 
zeitweise  einen  mehr  oder  minder  ausgepragten  EinfluB  auf  den  Be- 
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ginn  und  den  Verlauf  des  Leidens  besitzen  konnen.  So  entwickeln 
sich  zuweilen  die  ersten  Symptome  oder  es  verschlimmern  sich  die 
schon  bestehenden  klinischen  Erscheinungen  im  AnschluB  an  diese 
biologischen  Krisen,  die  aus  leicbt  verstandlichen  Griinden  bei  vor- 
handener  Disposition  auslosende  oder  aggravierende  Momente  dar- 
stellen  konnen.  Man  kann  allerdings,  besonders  im  Hinblick  auf 
die  Mitteilungen  Axenfelds,  nicht  bestreiten ,  daB  gelegentlich 
auch  direkte  Wechselbeziehungen  zwischen  den  organischen  Gehirn- 
Ruckenmarkskrankheiten  und  Menstruationsstorungen  und  zwar  wohl 
im  Sinne  einer  Subordinatiou  der  letzteren  moglich  sind.  Axen- 
feld  meint,  daB  insbesondere  Geschwiilste  basalen  Sitzes  (vermutlich 
durch  Vermittlung  der  Hypophyse)  auf  die  Menstruation  einen  EinfluB 
ausiiben  konnen  und  erinnert  namentlich  an  die  Akromegalie,  bei  der 
die  Amenorrhoe  ein  Fruhsymptom  zu  sein  pflegt.  Wir  selbst  haben 
ebenfalls  in  jiingster  Zeit  bei  intracraniellen  Herderkrankungen  und 
bei  Neuritis  optica  mehrmals  gefunden,  daB  im  Beginne  des  Leidens, 
ja  schon  langere  Zeit  zuvor  ohne  jeden  erkennbaren  Grund  und  ins- 
besondere ohne  allgemeine  Ernahrungsstorung  oder  positiven  Genital- 
befund  die  Menses  voriibergehend  oder  wahrend  der  ganzen  Beob- 
achtungszeit  aussetzten.  Derartige  Falle  sprechen  wohl  fiir  die 
Moglichkeit  einer  cerebralen  Beeinflussung  der  Menstruation.  Immer- 
hin  steht  aber  nach  den  Ergebnissen  unserer  Statistik  fest,  daB  die 
menstruellen  Blutungen  beim  Fehlen  komplizierender  Erkrankungen 
in  der  groBen  Mehrzahl  der  Falle  keine  erkennbare  Abweichung  von 
der  Norm  zeigen;  dasselbe  gilt  wohl  auch  fiir  die  Ovulation,  da 
Falle  von  Graviditat  wahrend  der  Erkrankung  nicht  selten  sind. 
Nur  beim  Beginn  des  Leidens  bei  Madchen  in  der  Pubertatszeit  oder 
einige  Jahre  spater  fanden  sich  unter  den  Fruhsymptomen  der  mul- 
tiplen  Sklerose  gar  nicht  selten  wahrend  einiger  Monate  Menstruations- 
storungen, gelegentlich  neben  gleichzeitigen  „anamischen"  Beschwerden. 


4.  Libido  sexiialis,  Potentia  coeimdi. 

Was  die  Anomalien  des  GescMeclitstriebes  im  Gefolge  der 
Sclerosis  multiplex  betrifft,  so  wird  zuweilen  liber  eine  Steigerung 
der  Libido  —  namentlich  im  Beginn  des  Leidens  —  berichtet  (cf. 
die  Falle  von  Schultze  und  Leube).  Auch  wir  haben  gelegent- 
lich ein  auffallendes  „erotisches"  Verhalten  konstatiert,  das  aller- 
dings mit  der  gleichzeitig  bestehenden,  psychischen  Alteration  in  Zu- 
sammenhang  gebracht  werden  konnte.  DaB  sich  aber  bei  dem  all- 
mahlichen  Fortschreiten  der  Erkrankung,  wie  bei  der  groBen  Mehr- 
zahl der  chronischen  Leiden  gewissermaBen  als  „Allgemeinsymptom" 
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leicht  eine  sexuelle  Hypasthesie  und  sogar  Anasthesie  entwickeln 
konnen,  ist  leicht  erklarlich.  Doch  scheint  audi  eine  direkte  B  e  - 
einflussung  der  Potentia  coeundi  durcli  die  multiple  Sklerose 
nicht  allzuselten  zu  sein,  aber  nur  ausnahmsweise  scliwerere  Grade  zu 
erreichen.  Wir  verfiigen  namlich  liber  einige  Falle,  in  denen  bei  fruher 
durchaus  normaler  Potenz  in  friihen  Stadien  des  Leidens  die  Erec- 
tionen  wesentlich  seltener  und  beim  Versuch  des  sexuellen  Verkehrs 
nur  unvollstandig  waren  bzw.  nicht  bis  zu  dem  Eintritt  der  Eja- 
culation anhielten.  Auch  Hoffmann  gibt  an,  dafi  zwei  Manner  seiner 
Beobachtung  iiber  Abnahme  der  Potenz  klagten. 


VIII.  Vasomotorisch-trophische  Storungen 

(einschl.  des  Verhaltens  der  Korpertemperatur). 

Diejenigen  Affektionen,  welche  man  als  „ vasomotorisch-trophische" 
zu  bezeichnen  pflegt,  scheinen  nach  den  bisher  vorliegenden  Berichten 
und  nach  unseren  Eigenbeobachtungen  bei  der  multiplen  Sklerose  eine 
wesentliche  Rolle  nicht  zu  spielen. 

Zuweilen  hat  man  lokalisierte  Veranderungen  der  Schweiflsekretion,  fiir 
die  man  eine  Lasion  der  spinalen  „SchweiBcentren"  verantwortlich  machen  konnte, 
beobachtet;  so  wurden  nach  Cassirer  Hyperidrosis  einer  Gesichtshalfte ,  nach 
Oppenheim  einseitige,  mit  lokaler  Temperaturherabsetzung  verbimdene  abnorme 
Schweiftsekretion,  nach  Brauer  an  einer  umschriebenen  Partie  des  rechten  Vorder- 
armes  starkeres  Schwitzen  konstatiert.  Weiterhin  hat  man  auf  das  gelegentliche 
Vorkommen  von  „Angioneurosen"  bei  der  Sclerosis  multiplex  aufmerksam  ge- 
macht.  Collier  z.  B.  gibt  an,  in  5  Fallen  Erythromelalg-ie  gesehen  zu  haben. 
Ein  derartiger  „typischer"  Fall  ist  in  der  Monographic  Cassirers  (p.  157)  zitiert. 
tiber  „vasoparalytische"  Anfalle  liegen  2  Beobachtungen  von  Bruns  vor. 
Auch  wir  haben  ofters  leichtere  Storungen  gefunden,  die  man  vielleicht  als  „vaso- 
motorische"  bezeichnen  kann.  Vor  allem  fanden  wir,  daft  einzelne  Patienten  — 
hauptsachlich  in  friiheren  Stadien  der  Erkrankung  und  zuweilen  schon  vor  Ausbruch 
anderweitiger  Symptome  —  ohne  ersichtlichen  aufieren  und  inneren  Grund  iiber  ein 
ausgesprochenes  Gef iihl  von  bestandigem  „Frieren"  und  starker  „Kalte;' 
hauptsachlich  in  den  distalen,  angeblich  anamischen  Enden  der  Extremitaten  klagten. 
Zwei  weitere  Kranke  mit  gesunden  inneren  Organen  und  normaler  Blutbeschaffenheit 
geben  ferner  mit  Bestimmtheit  an,  daC  im  Beginn  des  Leidens  voriibergehend 
schmerzlose  und  diffusse  Anschwellungen  an  Handen  oder  Fiilien  aufgetreten  sind. 
Man  darf  dieselben  nicht  ohne  weiteres  zu  den  „spinalen"  Ode  men  rechnen. 
Immerhin  aber  ist  es  wohl  moglich,  daC  Alterationen  des  vasomotorischen  Appa- 
rates  im  Gefolge  der  Sclerose  en  plaques  sich  gerade  dort  zuerst  und  bei  ge- 
ringer  Auspragung  auch  dort  allein  geltend  machen  werden,  wo  relativ  ungiinstige 
Cirkulationsbedingungen  sind,  wie  an  den  distalen  Enden  der  Arme  und  Beine.  In 
einigen  anderen  Fallen  ferner  sind  ein  eigentiimlicher  Wechsel  der  Ge- 
sichtsfarbe,  ein  ein-  oder  doppelseitiges  Gefuhl  von  Hitze  oder 
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Kalte  im  Antlitz,  betrachtliche  Grade  von  Dermatographie,  sowie  von 
Urticaria  factitia  vermerkt.  Zuweilen  lag'  es  auch  nahe,  die  trotz  fortgeschrittener 
Erkrankung  auffallend  „bliihende-'  Gesichtsfarbe  mancher  Patienten  mit  multipler 
Sklerose  mit  einer  abnormen  Funktion  der  GefaCnerven  in  Beziehung  zu  bringen. 
Die  mehr  minder  lokalisierten  Cirkulationsstorungen  (Odeme,  Cyanose,  An- 
amie),  die  sich  besonders  in  den  Spat-  nnd  Endstadien  des  Leidens  einstellten, 
sind  weniger  bedingt  durch  eine  primare  Schadigung  des  vasomotorischen  Appa- 
rates,  als  durch  komplizierende  innere  Erkrankungen,  durch  die  ungiinstige  Beein- 
flussung  des  gesamten  Ernahrungszustandes,  durch  die  starken  Kontrakturen,  welche 
ein  lokales  Hindernis  fiir  die  Blutversorgung  abgeben  konnen,  sowie  durch  auCere 
Ursachen  (Druck  u.  dgl.),  die  besonders  im  Verein  mit  den  gelegentlichen  Sensibili- 
tatsstorungen  am  Orte  der  Einwirkung  gefahrlich  sind.  Auf  dieselbe  Weise  erklart 
sich  auch  ohne  die  Annahme  eines  trophischen  Einflusses  die  gelegentlich  recht  ge- 
steigerte  Vulnerability  der  Gewebe,  die  zur  raschen  Entwicklung  von  De- 
cubitus, zur  leichten  Entstehung  phlegmonoser  Entziindungen  usw.  fiihrt. 

Storungen,  welche  die  Annahme  rein  trophischer  Einflusse  nahe  legten,  haben 
wir  iiberhaupt  in  unseren  Fallen  nicht  beobachtet.  Wir  bemerkten  insbesondere 
niemals  jene  Knochen-  und  Gelenkaffektionen  (Arthropathien)  sowie  jene  GroGenzu- 
nahme  oder  Volumenverminderung  von  Korperteilen,  die  man  bei  der  Tabes  bzw. 
bei  der  Syringomyelic  haufig  genug  sieht.  Wir  bezweifeln  nicht,  daC  das  wohl  uber- 
aus  seltene  Vorkommen  derartiger  Storungen  im  Vergleich  zu  den  beiden  ge- 
nannten  Krankheiten  in  letzter  Linie  mit  der  geringfugigen  Auspragung  objektiv 
nachweisbarer  Sensibilitatsstorungen  bei  der  Sclerose  en  plaques  in  Beziehung  steht. 
DaC  aber  solche  Affektionen  ausnahmsweise  beobachtet  werden  konnen,  erhellt  schon 
daraus,  daB  Kombinationen  der  Sclerosis  multiplex  mit  Tabes  und  Syringomyelie 
moglich  sind. 

Wir  fanden  auch  niemals  in  ahnlicher  Weise  wie  bei  manchen  Fallen  von 
Tumor  cerebri  und  gewissen  Psychosen  jenes  eigenartige  Verhalten  des  Ernahrungs- 
zustandes, das  darin  besteht,  dafi  ein  sehr  erheblicher  und  rapider  korperlicher  Ver- 
fall  trotz  vollkommen  geniigender,  ja  sogar  vermehrter  Nahrungsaufnahme,  trotz  der 
anscheinend  guten  Verdauung  und  anatomischen  Integritat  der  iibrigen  Organe  und 
trotz  des  Fehlens  vom  Erbrechen  sich  geltend  macht  und  auf  eine  Veranderung  der  zu 
supponierenden,  centralen  Kegulierung  mancher  Stoffwechselvorgange  hinweist.  Wir 
haben  endlich  auch  unsere  Aufmerksamkeit  auf  das  Verhalten  der  Hautpigmentierung, 
der  Nagel  und  Haare  bei  der  multiplen  Sklerose  gerichtet,  aber  ohne  vermerkbare 
Eesultate.  Bei  den  bekaunten  Muskelatrophien  sind  kaum  trophische  Einflusse, 
sondern  nur  die  Untatigkeit  der  Muskeln  von  ursachlicher  Bedeutung  (s.  o.). 

Was  das  Verhalten  der  Korpertemperatur  betrifft,  so  beobachtete  zuerst 
Charcot,  daC  bei  apoplektiformen  Anfallen  im  Gefolge  der  Sclerose  en  plaques 
die  Korpertemperatur  ganz  erheblich  bis  zu  ausgesprochener  Hyperpyrexie  von 
40 — 44°  steigen  kann.  Abgesehen  von  diesen  auCerst  seltenen  Attacken  zeigt  das 
Verhalten  der  Korpertemperatur  auch  nach  unseren  Kurven  keine  wesentlichen 
Differenzen  im  Vergleich  zur  Norm.  Bei  genauen  Messungen  beobachtet  man  aller- 
dings  auch  ohne  das  Bestehen  komplizierender  innerer  Erkrankungen  ofters  leichte 
Steigerungen,  die  aber  in  der  Mehrzahl  dieser  Falle  durch  die  haufige  Koprostose  be- 
dingt sein  konnen.  Immerhin  aber  hatten  wir  nicht  selten  den  Eindruck,  daC  die 
organische,  obwohl  nicht  „entzundliche",  Erkrankung  des  Centralnervensy stems  auch 
an  sich  zu  einer  eigentiimlichen  Labilitat  der  Korpertemperatur  fiihren 
kann,  die  sich  wohl  durch  eine  abnorm  starke  Keaktionsfahigkeit  auf  relativ  gering- 
fiigige  fiebererregende  Agentien  auCert.    Systematisch  lokale  Temperatnrmessungen 
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haben  wir  leider  nicht  ausgefubrt;  icb  bemerke  jedoch,  dafi  man  gelegentlicb  dabei 
Differenzen  (cf.  Oppenheim)  gefunden  bat. 


IX.  Die  Resultate  der  Lumbalpunktion. 

Beziiglich  der  Resultate  der  Lumbalpunktion  stent  vorerst  fest, 
dafl  bei  multipler  Sklerose  eine  deutliche  Druckerhohung  des  Liquor 
cerebrospinal  fehlt;  in  diagnostisch  unklaren  Beobachtungen  spricht 
also  ein  holier  Druck  der  entleerten  Fliissigkeit,  der  sich  bei  „idio- 
pathischem"  und  „sekundarem"  Hydrocephalus  findet,  mit  grower 
Wahrscheinlichkeit  gegen  die  Annahme  einer  Sclerosis  multiplex. 
Schultze  vermutet  allerdings,  daft  in  akuten  Phasen  des  letzteren 
Leidens  eine  Drucksteigerung  moglich  ist;  der  Beweis  fiir  diese  An- 
schauung,  die  uns  in  solchen  Fallen  zu  einer  gewissen  Reserve  mahnt, 
ist  aber  bis  jetzt  nicht  geliefert. 

Die  Cytodiagnose  ist  zwar  in  Grenzfallen  zur  Unterscheidung 
organischer  und  funktioneller  Nervenleiden  zweifellos  von  Bedeutung. 
insofern  —  namentlich  im  Verein  mit  Steigerung  des  Eiweiflgehaltes 
des  Liquor  cerebrospinal  —  eine  deutliche  Yermehrung  der  Lympho- 
cyten  sich  nur  bei  den  ersteren  findet;  fiir  die  Differentialdiagnose 
organischer  Erkrankungen  des  Zentralnervensystems  unter  sich  aber 
ist  sie  zurzeit  noch  nur  mit  grofier  Reserve  verwertbar.  Man  kann 
nur  sagen,  dafi  ein  ausgesprochen  positiver  Ausfall  der  Untersuchung 
bei  fast  alien  Erkrankungen  mit  besonderer  Beteiligung  der  Meningen 
zu  erwarten  ist  (cf.  Meyer).  Die  Vermehrung  der  Lymphocyten  ist 
deshalb  eine  fast  regelmafiige  Teilerscheinung  der  progressiven  Para- 
lyse, der  Tabes,  der  syphylitischen  Meningomyelitis  und  vor  allem 
der  Meningitis  cerebrospinalis  tuberculosa.  Man  muB  allerdings  dabei 
beachten,  daB  ein  negatives  Ergebnis  nur  unter  Voraussetzung  einer 
wiederholten  Untersuchung,  deren  Unannehmlichkeiten  und  Gefahren 
aber  nicht  im  Verhaltnis  zu  ihrem  Wert  stehen,  einigermaBen  sichere 
Schliisse  gestattet.  Obwohl  z.  B.  bei  Tabes  eine  Anhaufung  kleiner 
einkerniger  Lymphocyten  im  Liquor  cerebrospinalis  vielleicht  ein 
fast  vollig  konstantes  Symptom  ist,  kann  sie  gelegentlich  nur  eine 
intercurrente  Erscheinung  darstellen  (cf.  Pierre- Marie). 

Nur  in  einem  Teil  der  Falle  von  multipler  Sklerose  hat  man  bis 
jetzt  eine  deutliche  Lymphocytose  gefunden.  Si  card  z.  B.  sah  unter 
7  (autoptisch  nicht  kontrollierten)  Fallen  nur  2mal  eine  Yermehrung 
dieser  Blutkorperchen.  Uber  positive  Resultate  berichtet  Schon- 
born  in  1  Fall  unter  2  und  Carriere  in  3  von  ihm  untersuchten 
Beobachtungen.    Meyer  gibt  an,  in  einem  fortgeschrittenen  Fall  von 
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Sclerosis  multiplex  nicht  Lymphocyten,  sondern  Gebilde  gesehen  zu 
haben,  die  er  als  „kleine  Leukocyten"  anspricht.  Wir  selbst  haben 
2mal,  darunter  in  einer  autoptisch  bestatigten  Eigenbeobachtung  die 
Cerebrospinalfliissigkeit  genau  untersucht x)  und  weder  eine  Vermeh- 
ruug  des  Eiweiflgehaltes  und  Anderung  des  spez.  Gew.  noch  eine 
Lymphocytose  gefunden. 

Das  bisher  vorliegende,  allerdings  noch  unzulangliche  Material 
laJBt  nun  den  Schlufl  zu,  dafi  eine  derart  regelmafiige  und  starke 
Lymphocytose,  wie  man  sie  bei  der  Tabes  und  meningitischen  Pro- 
zessen  sieht,  bei  der  multiplen  Sklerose  zu  fehlen  scheint.  Weitere 
Untersuchungen,  die  sich  auf  autoptisch  kontrollierte  Falle  und  auch 
auf  Beobachtungen  in  den  Stadien  acuter  Exacerbationen  stiitzen,  sind 
aber  zur  Erganzung  der  bisherigen  Berichte  dringend  erforderlich. 
Das  Fehlen  einer  regelmafligen  und  star  ken  Vermehrung  der 
weifien  Blutkorperchen  steht  mit  der  Anschauung,  dafi  dieser  Er- 
krankung  exogene  und  „entzundliche"  Vorgange  fremd  sind,  so  wie 
mit  der  Tatsache,  da£  eine  wesentliche  Beteiligung  der  Meningen 
am  pathologisch-anatomischen  ProzeB  nicht  nachzuweisen  ist,  durch- 
aus  in  Einklang. 


X.  Korperlicher  Allgemeinzustand. 

Die  multiple  Sklerose  bevorzugt  keineswegs  widerstandslose,  durch 
chronische  Erkrankungen  innerer  Organe  oder  konstitutionelle  Ano- 
malien  ,,geschwachte"  Individuen,  sondern  befallt  nach  unseren  Er- 


2)  Nach  der  Entfernung'  der  anfanglich  event,  blutig  gefiirbten  Tropfeii  werden 
(cf.  Sicard,  Schonborn,  Meyer)  in  einem  sterilen  Reag-enzglas  etwa  3 — 4  ccm 
der  Cerebrospinalfliissigkeit  aufgefangen  und  etwa  20  Minuten  lang  bei  einer  Urn- 
drehungsgeschwindigkeit  der  Zentrifuge  von  1500 — 2000  pro  Minute  centrifugiert. 
Der  groCte  Teil  des  klaren  Liquor  wird  abgegossen  und  das  minimale,  makroskopisch 
gewohnlich  nicht  sichtbare  Sediment  mit  einer  capillaren  Pipette  herausgenommen. 
Nachdem  der  Inhalt  der  Pipette  auf  einige  Deckglaschen  verteilt  ist,  werden  die 
lufttrockenen  Praparate  im  Warmeschrank  bei  110 — 120°  1j2  Stunde  lang  fixiert 
und  dann  am  besten  „unter  sorgfaltiger  Vermeidung  aller  briisken  MaCnahmen" 
(Schonborn)  mit  Methylenblau  gefarbt.  Man  sieht  dann,  da  die  Verteilung  des 
Sediments  fast  niemals  eine  vollkommen  gleichmaCige  ist,  alle  Praparate  durch  und 
findet  unter  normalen  Verhaltnissen  bei  Durchsuchung  derselben  mit  300— 400  f acher 
VergroCerung  durchschnittlich  hochstens  3—4  Lymphocyten,  bei  der  Tabes  aber  z.  B. 
mehrere  Dutzende,  ja  nach  Angabe  franzosischer  Autoren  sogar  Hunderte.  Nur  bei 
sinnfalliger  Steigerung  der  Normalzahlen  wird  man  das  Untersuchungsresultat  als 
„positiv"  bezeichnen.  Eine  genauere  Zahlmethode  ist  von  Laignel-Lavastino 
angegeben. 
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fahrungen  gewohnlich  sonst  durchaus  gesunde,  wohlgebaute  und 
kraftige  Personen.  Eine  besondere  Haufigkeit  komplizierender  iimerer 
Leiden  ist  demgemafi  in  friiheren  Krankheitsstadien  nicht  nachzu- 
weisen.  Auch  der  Ernahrungszustand  bleibt  meist  bis  zu  der  Zeitr 
wo  die  Kranken  dauernd  an  das  Bett  gefesselt  sind,  vollkommen  nor- 
mal, wenn  nicht  bei  ungewohnlichem  klinischen  Verlauf  der  Er- 
krankung  vorherrschende  bulbare  Symptome  die  Nahrungsaufhahme 
erschweren.  Selbst  in  vollentwickelten  Fallen  besteht  oft  noch  ein 
sinnfalliger  schroffer  Gegensatz  des  ausgezeichneten  Allgemeinbefindens 
und  guten  Ernahrungszustands  zu  dem  schweren  Symptomenbild  der 
organischen  Nervenerkrankung.  Erst  in  den  Spatstadien  kommt  es 
oft  zu  einem  raschen  korperlichen  Verfall  mit  mittelbar  bedingten, 
komplizierenden  Erkrankungen  (namentlich  Cystitis,  Pyelonephritis  mit 
ihren  Folgeerscheinungen,  Decubitus,  Aspirationspneumonien),  die  dann 
zur  direkten  Todesursache  werden. 


Die  gewohnlichen  imd  uiigewolmlichen  Formen  (les 

klinischeii  Bildes. 


Das  von  Charcot  entworfene  „klassische  Bild"  der  multiplen 
Sklerose  ist  charakterisiert  durch  die  Symptomentrias  von  Intentions- 
tremor,  Nystagmus  und  Skandieren  der  Sprache;  dazu  treten  in  voll- 
entwickelten  Fallen  Zwangsaffekte,  Abblassungen  der  Papille,  Seh- 
storungen  und  Augenmuskelparesen,  eine  spastische  Paraparese  der  Beine 
mit  maiiger  ataktischer  Bewegungsstorung,  geringfiigige  Anomalien  der 
Blasentatigkeit  und  vielleicht  noch  Abstumpfungen  der  Sensibilitat  an 
den  distalen  Enden,  sowie  Parasthesien.  Falle,  die  dem  typischen  Bilde 
nicht  entsprachen,  wurden  von  Charcot  bekanntlich  als  „formes  frustes" 
bezeichnet.  Dazu  rechnete  er  alle  Symptomenkomplexe,  in  denen 
entweder  die  Einzelerscheinungen  nur  teilweise  bzw.  schlecht  aus- 
gepragt  waren  oder  deren  Verlauf  dem  klinischen  Bilde  einer  anderen 
Erkrankung  des  Nervensystems  entsprach. 2)  Mit  dem  Fortschreiten 
unserer  Kenntnisse  der  Symptomatologie  (namentlich  der  Augen- 
storungen)  und  dem  weiteren  Ausbau  der  neurologischen  Untersuchungs- 
methoden  hat  sich  aber,  wie  wir  schon  in  den  historischen  Vor- 
bemerkungen  betont  haben,  die  Uberzeugung  immer  mehr  befestigt, 

x)  Charcot  teilte  die  formes  frustes  in  folgende  Gruppen  ein: 

1.  Les  formes  atypiques  ou  frustes  par  effacement;  Falle,  die  dem  Symptomeu- 
komplex  der  spastischen  Spinalparalyse  entsprechen,  bei  genauerer  Untersuchung-  aber 
das  eiue  oder  andere  Symptom  der  Sclerosis  multiplex  noch  erkennen  lassen. 

2.  Les  formes  atypiques  abortives  ou  frustes  primitives;  Formen,  die  auf  einer 
gewissen  Stufe  der  Entwicklung  stehen  geblieben  sind  und  sich  mit  Vorliebe  als 
spastische  Paraplegie  prasentieren,  wahrend  Intentionstremor,  Nystagmus  und  Sprach- 
storungen  fehlen  bzw.  gefehlt  haben. 

3.  Les  formes  atypiques  ou  frustes  par  intervention  etc.: 

a)  la  variete  hemiplegique 

b)  la  variete  tabetique 

c)  la  variete  lateral-amyotrophique. 
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daB  die  formes  frustes  an  Zahl  die  klassischen  Falle  weit  iiberragen 
und  andere  haufigere  Symptomengruppierungen  auch  ohne  die  Trias 
der  klassischen  Symptome  (Nystagmus,  Intentionstremor,  Skandieren) 
mit  fast  gleicher  Sicherlieit  eine  richtige  Erkennung  des  Leidens  er- 
moglichen.  „Klassische"  Falle  (im  Sinne  Charcots)  finden 
sich  namlich  nur  in  etwa  15  Pro z.  unsererEigenbeobach- 
tungen.  also  zu  einer  Z  e  i  t ,  in  der  andere  Symptomen- 
komplexe  bereitseine  hinreichendsichereDiagnosege- 
s fatten,  nur  in  einer  kleinen  Minder  zahl  der  Beobach- 
tungen.  Dieser  geringe  Prozentsatz  wird  sich  allerdings  bei  stati- 
stischer  Verarbeitung  autoptisch  kontrollierter  Falle  wesentlich  erhohen, 
weil  das  Auftreten  zweier  „klassischer"  Symptome,  namlich  des  Be- 
wegungszitterns  und  des  Skandierens  eine  ausgesprochene  Vorliebe  fiir 
die  spateren  Stadien  des  Krankheitsprozesses  besitzt.  Besonders  auf 
den  Intentionstremor  und  das  Skandieren  mufi  die  Friihdiagnose  dem- 
gemafi  meist  verzichten.  Ihre  klinische  Bedeutimg  wird  in  solchen 
Fallen  weit  uberragt  durch  andere  Einzelerscheinungen  (insbes.  die 
Opticusaffektionen) ,  zumal  auch  der  eigentliche  Nystagmus  relativ 
selten  ist  und  nystagmusartige  Zuckungen  im  einzelnen  Falle  eine 
vorsichtige  Beurteilung  verlangen.  Ein  Uberblick  auf  die  Symptomen- 
gruppierungen ,  die  unter  der  Gesamtzahl  der  Falle  am  haufigsten 
vertreten  und  einer  Friihdiagnose  zuganglich  siud,  lehrt  nun,  daB  wir 
nicht  an  S telle  des  von  Charcot  gezeichneten  klas- 
sischen Bildes  durch  eine  Modifikation  des  letzteren 
ein  neues,  typisches  Bild,  sondern  —  namentlich  im  In- 
ter esse  einer  Friihdiagose  —  men r ere,  mit  einer  gewissen 
RegelmaBigkeit  wiederkehrende  Verlaufsformen  setzen  mussen, 
die  auf  den  ersten  Blick  (s.  u.)  untereinander  zwar  wesent- 
lich verse hieden  erscheinen,  aber  dennoch  durch  ihre 
Eigenart  „typisch"  sind.  Es  gibt,  um  ein  Beispiel  anzufiihren,  einen 
zuerst  von  Oppenheim  studierten  „Typus",  in  dem  isolierte  Opticus- 
affektionen in  den  Anfangsstadien  langere  Zeit  den  anderen  Symptomen 
vorauseilen  oder  zumindest  das  initiale  Bild  vollig  beherrschen.  Es 
handelt  sich,  wie  wir  sehen  werden,  um  Falle,  deren  Beginn  von  demjenigen 
mit  spinalen  Symptomen  ganz  verschieden  erscheint,  die  aber  trotzdem 
fiir  die  Sclerosis  multiplex  geradezu  charakteristisch  sind.  Wir  werden 
also  nicht  zwischen  einem  ,.klassischen"  Bilde  und 
„formes  frustes",  sondern  zwischen  gewohnlichen  und 
ungewohnlichen  Formen  des  klinischen  Bildes  unter- 
scheiden  und  unter  dem  klinischen  Bilde  das  Gesamtbild 
der  Erkrankung  auch  unter  Berucksichtigung  des  bis- 
herigen  Verlaufs  verstehen.    Ein  Kranker  mit  multipler  Skle- 


Die  g-ewobnlichen  und  ungewohnlichen  Formen  des  klinischen  Bildes.  171 


rose  z.  B.  kann  im  momentanen  Zustandsbilde  den  reinen  Symptomen- 
komplex  einer  spastischen  Spinalparalyse  und  damit  eine  echte  „ forme 
fruste"  vortauschen;  auf  genaueres  Befragen  aber  erfahren  wir  von 
friiheren  fliichtigen  Anomalien  der  Urinentleerung,  von  passageren 
Augenmuskelparesen  oder  ohne  Residuen  verschwindenden  Sehsto- 
rungen,  Schwindelanfallen  usw.  und  erhalten  bei  gleichzeitiger 
Berticksichtigung  des  bisherigen  Verlaufs  und  des 
momentanen  Zustandes  ein  Gesamtbild,  das  bei  der  mul- 
tiplen  Sklerose  keineswegs  ungewohnlich  ist.  Eine  scharfere  Trennung 
zwischen  gewohnlichen  und  ungewohnlichen  Formen  ist  aber  nur  aus 
didaktischen  Griinden  erlaubt.  Die  Vielgestaltigkeit  der  Erscheinungs- 
weise  lafit  sich  nicht  in  starre  Schemata  zwingen ;  flieBende  und  rasche 
Ubergange  sind  ungemein  haufig.  Ein  trotz  exakter  Anamnese  und 
genauer  neurologischer  Untersuchung  „ungewohnlicher"  Fall  kann 
durch  die  plotzliche  Neuentwicklung  pragnanter  Symptome  seine 
wahre  Natur  verraten  und  sich  in  ein  gewohnliches  Bild  allmahlich 
umgestalten.  Eine  schematisierende  Einteilung  in  einzelne  gewohn- 
liche  Verlaufsformen ,  die  allerdings  durch  zahlreiche  Grenzfalle  mit- 
einander  innig  verbunden  sind,  erscheint  mir  aber  namentlich  in 
Eiicksicht  auf  die  Friihdiagnose  erlaubt.  Die  Verwechslung 
des  vollentwickelten  Bildes  mit  anderen  Affektionen  stellt  ja  heut- 
zutage  meist  einen  kaum  verzeihlichen  Irrtum  dar;  die  moglichst  friih- 
zeitige  Erkennung  des  Leidens  aber,  die  nicht  nur  wegen  der  Ver- 
schiedenheit  der  Prognose  und  Therapie  zwischen  multipler  Sklerose 
und  den  dilferentialdiagnostischen  in  Betracht  kommenden  Alfektionen 
von  groBter  Wichtigkeit  ist,  stellt  an  unser  diagnostisches  Konnen 
vielfach  die  groBten  Anforderungen.  Die  groBeDivergenz  der 
gewohnlichen  Verlaufsformen,  derenKenntniszurStel- 
lung  einer  Friihdiagnose  Voraussetzung  ist,  giltgerade 
fiir  die  Anfangsstadien  des  Leidens;  in  spateren  Perioden 
verwischen  sich  meist  die  Unterschiede  mehr  und  mehr 
zugunsten  wesentlich  ahnlicherer  Endprodukte. 

Wir  teilen  also  im  Interesse  der  Friihdiagnose  die  gewohnlichen 
Formen  der  Sclerose  en  plaques  in  solche  ein,  die  mit  isolierten  oder 
vorherrschenden  cerebralen,  bulbaren,  spinalen  oder  mit  ungefahr 
gleichmaBiger  Auspragung  von  cerebrospinalen  Symptomen  beginnen. 

a)  Beginn  mit  isolierten  oder  vorherrschenden  cerebralen 
Erscheinungen. 

Die  Falle  dieser  Eubrik  sind  seltener  als  diejenigen  mit  „spinalem", 
aber  wesentlich  haufiger  als  diejenigen  mit  „bulbaremu  Beginn. 
In  der  groBen  Mehrzahl  der  einschlagigen  Beobachtungen  stehen 
Augensymptome  im  Yordergrund ,  die  bald  initiale  Opticus- 
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affektionen,  bald  Augenmuskelparesen,  bald  eine  Kombination  beider 
Storungen  darstellen. 

Das  mitunter  plotzliche  Einsetzen  der  Erkrankung 
mit  isolierten,  m  e  i  s  t  einseitigen,  gelegentlick  zu 
temporarer  Amaurose  fiihrenden  Sehstorungen,  die  auf 
eine  „initiale"  Opticusaffektion  hinweisen ,  mogen  die  folgenden 
Eigenbeobachtungen  illustrieren.  Die  erste  derselben  bietet 
vielleicht  besonderes  Interesse  deshalb,  weil  der  Befund  von  Anfang 
an  von  kompetenter  Seite  kontrolliert  wurde  und  eine  „Neu- 
ritis  retrobulbaris"  6  J  ah  re  lang  bis  zur  allmahlichen  Auspragung 
der  iibrigen  Symptome  mit  Sicherheit  die  einzige  neurologische 
Storung  war. 

H.  A.,  27  Jahre  alter  Aufseher.  Aufenthalt  in  der  medizinischen  Klinik  zul 
Breslau  vom  18./I.  bis  13./II.  1904. 

Kerne  Anhaltspunkte  fiir  nervose  Hereditat,  Intoxikationen  (Alkohol,  Blei  usw.)r 
Traumen  oder  ursaehlich  bedeutsame  Infektionskrankheiten  (incl.  Lues). 

Beginn  des  Leidens  1897  ohne  erkennbare  Veranlassung  und 
ohne  sonstige  begleitende  oder  vorangegangene  Krankheitssym- 
ptome  mit  rapider  Verschlechterung  des  Sehvermogens  rechts,  die  zu 
volligerS — 4  Tagelang  dauernder Erblindung  fiihrte  (kein Lichtschinimer !). 
Beliandlung  durch  Augenarzt  Prof.  Dr.  Cohn;  Schmierkur.  Jodkalium.  Rasche 
Besserung;  konnte  wiederum  Gegenstande  erkeunen  (Farben  jedoch  sehr  schlecht). 
Einige  Monate  spate r  an  Intensitat  auffallend  schwankende  Ver- 
schlechterung  des  Sehvermogens  auf  deni  zuvor  vollig  normalen 
linken  Auge,  namentlich  bei  hellem  Licht.  Aufenthalt  in  der  Universitats- 
Augenklinikzu  Breslau  vom  3./V.  bis  15./ VI.  1900.  Diagnose :  Neuritis  retrobul- 
baris duplex  (keine  sonstigen  neurologischen  Symptome).  Laut  Kranken- 
gesehichte  der  Augenklinik:  doppelseitige  temporale  Abblassung  bei 
scharfen  Papillengrenzen.  Bechts:  kleines  paracentrales  absolutes  Skotom  fiir 
WeiC  und  Farben,  grolieres  relatives  fiir  Rot  und  Griin,  aber  gleichzeitig  absolutes 
Skotom  fiir  WeiC.  liber  den  Fixierungspunkt  reichendes  relatives  Skotom  fiir  Rot 
und  Griin.  S.  =  5/60.  Links:  kleineres  paracentrales  relatives  Skotom  fur  Weill 
und  Blau,  groCeres  fiir  Rot  und  Griin.  S.  =  5/s-  Augenbefund  seit  dieser  Zeit  an- 
nahernd  stationar.  Seit  Herbst  1903:  TJnsicherheit  des  Ganges,  besonders  nach 
langerem  Marschieren,  maftige  Kopfschmerzen  bei  Seitwartsbewegungen  des  Kopfes, 
Schwindel. 

Befund  in  der  medizinischen  Klinik  zu  Breslau  am  18./I.  1904. 

Kraftig  gebauter  Mann  in  gutem  Ernahrungszustand  und  durchaus  gesunden, 
inneren  Organen;  auch  keine  objektiven  Anzeichen  fiir  eine  friihere 
Genitalerkrankung,  insbesondere  fiir  Syphilis  (cf.  Vorgeschichte).  Sen- 
sorium  frei,  keine  wesentlicheu  intellektuellen  und  gemiitlichen  Storungen.  Aus- 
gesprochenes  Zwangslachen.  Bei  normalem  Verhalten  der  Pupillen,  doppel- 
seitige temporale  Abblassung  mit  cent  r  ale  n  Skotom  en  (cf.  Vorge- 
schichte); nystagmusartige  Zuckungen  in  den  seitlichen  Endstellungen ;  Be- 
schrankung  der  assoziierten  Augenbewegungen,  besonders  bei  der  Con- 
vergenz  (Privatdozent  Dr.  Heine).  Keine  sonstigen  Hirnnervensymptone,  kein  Skan- 
dieren.    Fehlen  der  Bauchdecken  und  Kremasterreflexe;  Babinskische 
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Zeichen  beiderseits  deutlich  ausgesprochen.  Patellar  und  Achilles- 
sehnenreflexgesteigert;niai3igerFuftklonus.  Ataxiebei  Zielbewegungen 
mit  den  Armen  und  beim  Kniehackenversuch.  Leicbte  Blasenstorung  (mitunter 
starkeres  Pressen),  Erectionen  selten.  Unsicherer,  schwankender  Gang  (cere- 
bellarataktisch).  Sensibilitat  intakt;  nur  in  den  Zehengelenken  unerhebliche  Stoning 
des  Muskelsinns ;  keine  Schmerzen. 

0.  Em.,  39  Jahre  alte  Lehrersfrau.  Aufenthalt  in  der  medizinischen  Klinik 
zu  Erlangen  vom  1  /VII.  bis  3./VII.  1899. 

Ohne  nachweisbare  an  Be  re  Krankheitsursache  vor  3  Jahren 
nach  zeitweisen  leichten  Kopfschmerzen,  rapid  eintretende  („iiber 
Nacht")  fast  vollige  Erblindung  auf  dem  rechten  Auge,  so  daC  sie  kaum  bell 
und  dunkel  damit  unterscheiden  konnte.  Allmahlich  eintretende  vollige  Wieder- 
kehr  der  Sehschiirfe;  bald  da r auf  aber  nach  fliichtiger  Herabsetzung  des 
Sehvermogens  auch  auf  dem  linken  Auge  Gefuhl  von  Pelzigsein  zuerst  im 
linken,  dann  im  rechten  Be  in,  Unsicherheit  beim  Stehen  und  Gehen, 
zunehmende  Schwache  der  unteren  Extr emitaten ;  darauf  pelziges  Ge- 
fiihl, Kraf tlosigkeit  und  Zittern  in  den  Handen,  leichter  Kopf- 
schmerz  mit  zeitweisem  Erbrechen,  mamge  Blasenstorung. 

Befund :  Etwas  schwachliche,  blafi  aussehende  Frau  mit  normalem  psychisehen 
Verhalten.  Atrophia  nervi  optici  dextr.  incip. ,  ohne  wesentliche  Seh- 
storung.  linke  Papille  normal  (cf.  ob.).  Eohe  Kraft  in  beiden  Armen  etwas  herab- 
gesetzt  bei  prompt  auslosbaren  Sehnenreflexen.  Motorische  Kraft  der  Beine  herab- 
gesetzt;  leichte  Ataxie  beim  Kniehackenversuch  und  gesteigerte  Sehnenreflexe. 
Bauchdeckenreflexe  fehlen.  Gang  langsam,  breitbeinig,  etwas  unsicher.  Haufiger 
Urindrang  bei  Unmoglichkeit ,  den  Urin  langer  zuriickzuhalten ;  keine  Schmerzen; 
z.  Z.  normale  Sensibilitat. 

Namentlich  der  erste  Fall  lehrt,  daB  hochgradige  Sehstorungen 
niclit  nur  das  erste  alarmierende,  sondern  audi  lange  Zeit  das  einzige 
nachweisbare  Symptom  der  Erkrankung  an  Sclerose  en  plaques  und 
die  Voii auf erer scliein un g  eines  spaterhin  sich  allmahlicli  auspragenden 
diagnostisch  klaren  Symptomenkomplexes  sein  kann.  Die  Haufigkeit 
derartiger  Beobachtungen  wird  sicherlich  nocli  unterschatzt,  weil 
einerseits  ilire  Kenntnis  erst  eine  Errungenschaft  der  letzten  Jahre 
ist  und  andererseits  die  Intensitat  der  Amblyopien  nicht  immer  solche 
bis  zur  passageren  Erblindung  fiihrende  Grade  erreicht  und  dem- 
gema8  wegen  der  Fliichtigkeit  und  ihres  oft  zeitlich  weiten  Zuriick- 
liegens  leicht  libersehen  und  mit  der  spaterhin  ausbrechenden  Erkrankung 
nicht  mehr  in  Zusammenhang  gebracht  wird  (cf.  0  p  p  e  n  h  e  i  m).  Eine 
sichere  Friihdiagnose  ist  in  Fallen  mit  vollkommen  isolierter  initialer 
„Neuritis  retrobulbaris"  meist  kaum  moglich.  Die  Wahrschein- 
lichkeit  einer  begin  n  end  en  multiplen  Sklerose  wird 
aber  recht  groB,  wenn  bei  jiingeren,  sonst  durchaus  ge- 
sunden  Individuen  ohne  erkennbare  Krankheitsursache 
insbes.  ohneAnhaltspunkte  far  Lues  und  chronischeln- 
toxikationen  (Nikotin,  Alkohol)plotzlich  eine  einseitige, 
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auch  erhebliche  oder  gar  in  akuter  Weise  sich  fast  zu 
Amaurose  steigernde  Amblyopie  auftritt,  die  sich  auf- 
fallig  rascli  ganz  oder  grofitenteils  zuriickbildet  und 
einige  Zeit  spater  durch  eine  ahnlicheAttacke  auf  dem 
anderenAuge  abgelost  wird.  Gegen  diesewohlfundierte 
Anna  lime  spricht  keineswegs  die  weitere  Beobachtung, 
dafi  auf  die  „Neuritis  optica"  im  Verlauf  der  nachsten 
Jahre  andere  Symptome  der  multiplen  Sklerose  nicht 
g  e  f  o  1  g  t  s  i  n  d.  Unsere  Eigenbeobachtung  lehrt,  dafi  dieses  Zwischen- 
stadium  langere  Jalire  betragen  kann.  Die  enorme  praktische  Bedeutuug 
dieser  Falle  erliellt  aus  den  fimdamentalen  Verschiedenheiten  der  Pro- 
gnose einer  isolierten  Opticusaffektion  und  einer  Herdsklerose  mit 
initialer  Beteiligung  der  Sehnerven. 

Fiir  die  Tatsache,  dafi  audi  fliichtige  Augenmuskellah- 
mungen,  die  gelegentlich  spaterhin  rezidivieren,  manchmal  langere 
Zeit  dem  Ausbruch  der  iibrigen  Krankheitserscheinungen  vorauseilen, 
diene  einer  weiterer  Eigenbeobachtung  als  Beleg. 

S.  Osk.,  27j'ahriger  Theologe.  Anfnalime  in  die  medizinische  Klinik  in 
Erlangen  am  24./X.  bis  25./X.  1892. 

Keine  erkennbare  Krankheitsursache.  B  e  g  i  n  n  imAltervon23Jahrenmit 
rasch  eintretenden  Augenmuskellakmungen  (laut  Bericht  des  friiher  behandelnden 
Arztes:  Abducens  sin.;  Rectus  int.  dext. ;doppelseitige,leichte  Ptosis). 
Nach  4  Wocben  fast  yolliges  Verschwinden  der  Augenmiiskelstorungen.  D i e - 
selben  Erscheinungen  1  Jahr  spater  wiederum;  dann  allmahlich 
zunehmende  Gehstorung  und  langsam  sich  einstellende  Sehschwache  zu- 
erst  rechts  ,  d  aim  links.  Ira  Laufe  des  letzten  Jahres  Verstarkung  aller  Symptome 
mit  leichten  Blasenbeschwerden,  haufiger  Stuhldrang  ohne  Effekt,  zeit- 
weisen  Erbrechen  ohne  Magenerkrankung,  Zittern  dei\Extremitaten,  taubem 
Gefiihl  in  den  drei  ersten  Fingern  links.  Nie  Schmerzen,  nur  zeitweise 
geringfiigiges  Kopfweh. 

Befund:  Psyche  o.  Bef. ;  tief  monotone,  leicht  skandierende  Sprache. 
Singen  und  Sprechen  in  hoheren  Tonlagen  unmoglich.  Geringfiigige  doppel- 
seitige  Ptosis  besonders  links;  bei  Insuf  f  izienz  beiderRecti  interni 
fast  fehlende  Kon vergenzb ewegung;  Nystagmus  bei  seitlicher 
Blickrichtung;  beim  Blick  nach  oben  sinken  die  Bulbi  unter  nystagmusartigen 
Zuckungen  bald  wieder  herab.  Pupillen  normal;  doppelseitige  Opticus- 
atrophie  bei  b e  trachtlicher  Sehschwache.  Parese  des  rechten 
Mundf acialis.  Linker  Arm  leicht  paretisch  bei  lebhaften  Sehnenreflexen ; 
deutliche  Ataxie  in  beiden  Armen  bei  fast  fehlender  Hypertonic  Sehr  starke 
Ataxie  in  beiden  Beinen  bei  normaler  roher  Kraft,  gesteigerten  Sehnenreflexe 
und  ungestorter  Sensibilitat.  Gang  ausgesprochen  ataktisch,  nur  mit  beider- 
seitiger  Unterstiitzung.  Bauchdecken  und  Crem asterref lexe  fehlen.  Sen- 
sibilitat z.  Z.  ungestort,  nie  Schmerzen;  leichte  Blasen-  und  Mastdarm- 
storungen  (cf.  Anamnese). 

In  anderen  Fallen  verbinden  sich  diese  initialen  Augensymptome, 
die  auch  mit  leichten  Schmerzen  im  Bulbus  verbunden  sein  konnen, 


Die  gewohnlichen  imd  ungewohnlichen  Formen  des  klinischen  Bildes.  175 

schon  im  Beginn  mit  cerebralen  Allgemeinerscheinungen.  Die  Patienten 
klagen  dann  liber  fliichtiges  Doppelsehen,  iiber  einen  Sclileier  vor  den 
Augen,  iiber  Schwindelanfalle  imd  zeitweilige,  auch  halbseitige  Kopf- 
schmerzen, Ubelkeit  imd  g-elegentlich  Erbrechen.  Ich  will  auch  hier 
ein  Beispiel  geben  (Eigenbeobachtung). 

Wen.  Mich.,  29jahriger  Backer.  Aufenthalt  in  der  medizinischen  Klinik  in 
Erlangen  vom  10./VII.  bis  10./VIII.  1901. 

Keine  erkemibaren  Krankheitsursachen.  Seit  189  7  (also  seit  4  Jahren)  fast 
taglich  1j2—l  Stunde  lang  dauernde  Schwindelanfalle  neben  leichter  Seh- 
s  to  rung  (Flimmern  vor  den  Augen,  „wie  ein  Schleier  davor"  und  fliichtiges 
Doppelsehen,  neben  grofier  allgemeiner  Mattigkeit).  Gelegentlich  auch  Er- 
brechen (etwa  alle  10  Wochen)  ohne  Kopfschmerzen  und  voriibergehend  Ab- 
stunipfung  des  Gefiihls  in  den  Hand en  und  Ftifien. 

Seit  1898  auUer  Mattigkeit,  Schwindel,  Sehstorung  zeitweilige  Blase n - 
storungen  (mui3  beim  Drang  zum  Wasserlassen  oft  eine  Stunde  lang  warten,  bis 
Entleerung  erfolgt.  Dieselben  Erscheinungen  in  geringerem  MaCe  bei  der  Stuhl- 
entlehrung.  1900  Gefiihl  von  Schwere  im  rechten  Bein  (als  ob  ein  Gewicht 
daran  hinge). 

Befund:  Guter  Ernahruugszustand ,  gesunde  Gesichtsfarbe.  Psyche  o.  Bef. 
Keine  BewuBtseinstriibungen.  Nystagmusartige  Zuckungen  in  den  seitlichen  End- 
stellungen.  Bei  gutem  Sehvermogen  (doch  rasche  Ermiidung  der  Augen)  beiderseitige 
Abblassung  der  Papillen  (rechts  totale,  links  temporale)  bei  scharfer  Umgrenzung 
der  Papillen,  keine  Stauungserscheinungen.  Gute  Pupillenreaktion.  Zeitweilige 
Schlingbeschwerdeu ;  kein  Wiirgreflex,  keine  Sprachstorung.  Oculis  clausis  starkes 
Schwanken;  beim  plotzlichen  Anhalten  abnorme  Unsicherheit.  Mafiige  Parese  des 
rechten  Beines  (namentlich  im  Peroneusgebiet) ;  Sehnenreflex  an  den  Unterextre- 
mitaten  sehr  lebhaft;  anhaltender  FuBklonus.  Doppelseitiger  starker  Babinskischer 
Keflex  besonders  oben;  keine  Bauchdecken-  und  Cremasterreflexe.  Blasenstorung 
(s.  o.);  Sensibilitat  z.  Z.  intakt. 

Die  Zahl  der  Beobachtungen,  in  denen  die  Sclerosis  multiplex 
in  den  ersten  Krankheitsstadien  ausgepragte  cerebrale  Symptome  ohne 
jede  Augenstorung  im  Vordergrunde  stehen,  ist  nicht  groS.  Am 
haufigsten  scliien  uns  noch  der  Beginn  mit  Schwindelanfallen  und 
Kopfschmerzen  zu  sein  —  Symptome,  welche  neben  allgemeiner  Mattig- 
keit und  Erbrechen  gelegentlich  langere  Zeit  isoliert  bestehen  konnen. 
Es  existierten  weiterhin  noch  zwei  unten  zu  besprechende  ungewohn- 
liche  Formen  des  Beginns  mit  cerebralen  Symptomen,  bei  denen  ent- 
weder  schwere  Gehirnerscheinungen,  sogar  mit  Stauungspapille  das 
Bild  einleiten  und  zu  dem  Verdacht  an  einen  raumbeengenden  ProzeB 
berechtigen  oder  initiale  epileptiforme  Anfalle  auftreten,  die  an  eine 
Alfektion  der  Centralwindungen  denken  lassen. 

b)  Der  Beginn  mit  isolierten  oder  yorherrschenden  „bulbaren" 
Symptomen,  sei  es  mehr  allmahlich  in  Form  einer  Bulbarparalyse, 
sei  es  mehr  akut  in  Gestalt  einer  Encephalitis  pontis  et  medullae 
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oblongatae  ist  relativ  selten  und  deshalb  bei  den  ungewohnlichen 
Formen  besprochen. 

c)  Am  haufigsten  ist  wohl  der  Beginn  mit  isolierten  oder 
Yorlierrschenden  spinalen  Erscheinungen,  diemeist  dieunteren 
Extremitaten  betreffen.  Die  Kranken  klagen  dabei  gewohnlich 
iiber  abnorme  Ermiidbarkeit  und  auffallige  motorische  Schwache  der 
Beine  schon  bei  ganz  geringfiigigen  korperlichen  Anstrengungen, 
iiber  „Steifigkeit"  und  gelegentliches  „Zittern"  bei  langeren  Marschen, 
sowie  iiber  Unsicherheit  beim  Gehen.  Meist  sind  beide  Beine  afficiert, 
oft  jedoch  das  eine  starker  als  das  andere.  Dabei  bestehen  ungemein 
haufig  leichte,  oft  erst  bei  genauerem  Befragen  zu  eruierende  Blasen- 
storungen  und  mafiig  starke  Parasthesien.  Gar  nicht  selten 
macht  sich  auch  gleichzeitig  oder  kiirzere  Zeit  spater  in  den  oberen 
Extremitaten  eine  ganz  geringfiigige ,  sich  nur  gelegentlich  bei 
feineren  Beschaftigungsbewegungen  verratende  Unsicherheit  geltend. 
Die  objektive  Untersuchung  der  Kranken,  die  gewohnlich  erst  nach 
langerer  Dauer  dieser  vagen  und  meist  nur  gering  veranschlagten 
Symptome  den  Arzt  konsultieren ,  findet  dann  in  den  friihesten 
Stadien  am  haufigsten  eine  ma  Big  starke  spastische 
Paraparese  der  Beine  mit  leichter  Ataxie  und  dem 
Babinskischen  Zehenreflex,  Fehlen  der  Bauchdecken- 
reflexe,  eine  gerade  angedeutete  ataktische  Unsicher- 
heit in  den  oberen  Extremitaten  (oft  mit  Lebhaftig- 
keit  der  Sehnenreflexe  daselbst)  und  bei  genauerem 
Zusehen  teils  friihere  fliichtige  teils  zurzeit  be- 
stehende,  gelegentlich  ganz  versteckte  Gehirn- Augen- 
erscheinungen  (s.  u.).  Die  exakte  Untersuchung  des  Kranken 
und  vor  allem  die  peinlichst  genaue  Aufnahme  der  Anamnese  finden 
dann,  dafi  von  einem  rein  spinalen  Bild  der  Sclerosis  multiplex  schon 
vom  klinischen  Standpunkt  aus  selbst  in  diesem  Fruhstadium  nur 
selten  die  Eede  sein  kann.  Man  konstatiert  in  der  groBen  Mehrzahl 
soldier  Falle  cerebrale  oder  bulbare  Storungen  besonders  in  Form 
von  Schwindelanfallen,  leichteren  Erschwerungen  der 
Sprache,  temporal enAbblassung en  des  Opticus,  Augen- 
muskelparesen  mit  oder  ohne  Doppeltsehen,  Andeutung 
von  Zwangslachen  und  nystagmusartigen  Zuckungen 
in  den  Endstellungen.  Die  Gesamtheit  der  cerebrospiualen  Sym- 
ptome geniigt  dann  bei  jugendlichen  Individuen  meist  zu  einer  richtigen 
Friihdiagnose  namentlich  dann,  wennwesentliche  auBere 
Krankheitsursachen  (insbesondere  Lues)  nicht  nach- 
weisbar  sind  und  ein  hereditar-familiares  Leiden  aus- 
zuschliefien  ist. 


Die  gewohnlichen  und  ungewohnlichen  Formen  des  klinischeu  Bildes.  177 

Der  iiberaus  haufige  Anfang  des  Leidens  mit  spinalen  Sym- 
ptomen  in  den  unteren  Extremitaten  zeigt  nur  bemerkenswerte,  wenn 
auch  leichtere  quantitative  und  qualitative  Differenzen  und  vor  allem 
auch,  wie  schon  oben  erwahnt  wurde,  die  aufierordentlich  wichtigen 
Verlaufseigentumlichkeiten  der  Sclerose  en  plaques,  die  sich  gerade 
in  diesen  Krankheitsstadien  am  starksten  geltend  machen.  Ich  will 
zunachst  wiederum  einige  Beispiele  (Eigenbeobaclitungen)  folgen 
lassen;  es  finden  sich  darunter  zwei  autoptisch  kontrollierte  Falle. 

K.  Fr.,  30  Jahre  alter  Kaufmann.  Aufgenommen  in  die  medizinische  Klinik 
in  Erlangen  am  5./V.  1894,  gestorben  daselbst  am  23./V.  1894. 

Anamnese:  Der  aus  gesunder  Familie  stammende  Patient  war  —  abgesehen 
von  Maseru  in  der  Kindheit  —  bis  vor  1%  Jahren  niemals  krank;  obne  erkenn- 
bare  TJrsache  bemerkte  er  damals  eine  allmahlich  sich  entwickelnde,  vor- 
iibergehend sich  bessernde  abnorme  Ermiidbarkeit,  Schwache  und  U  n  - 
sicherheit  der  Beine;  dann  traten  bei  steter  Progression  des  Leidens 
leichte  Kopfschmerzen,  Herabsetzung  des  Sehvermogens,  Doppel- 
sehen,  Erschwerung  der  Sprache  und  des  Schluckens,  Blasen-  und 
M  a  s  t  d  a  r  m  s  1 6  r  u  n  g  e  n  a  u  f . 

Befund:  Mittlere  KorpergroBe ;  wenig  kraftiger  Korperbau;  leidlicher  Ernah- 
rungszustand.  Die  inneren  Organe  gesund.  Keine  Anhaltspunkte  flir  Lues.  Keine 
wesentliche  psychische  Storung;  nur  fallt  die  stetige,  leichte  Euphorie  trotz  der 
Schwere  des  korperlichen  Zustandes  auf.  Echter,  an  Intensitat  etwas  wechselnder 
Nystagmus  bei  normalem  Verhalten  der  Pupillen  und  maCige,  doppelseitige  Seh- 
schwache  mit  Herabsetzung  der  Farbenempfindung,  namentlich  fiir  Eot.  Fibrillare 
und  fasciculare  Zuckungen  der  Zunge,  die  voriibergehend  etwas  nach  links 
abwich .  Sprache  nicht  skandierend,  aber  undeutlich  artikuliert  mit  leicht 
nasalem  Beiklang.  Schlingstorung  (muG  langsam  schlucken  und  verscbluckt 
sich  trotzdem  leicht).  Von  seiten  der  iibrigen  Gehirnnerven  keine  Storung;  z.  Z. 
keine  Kopfschmerzen. 

Arme.  Keine  Atrophien,  keine  motorischen  Reizerscheinungen,  keine  aus- 
gesprochenen  Lahmungen,  nur  die  grobe  Kraft  bei  alien  Bewegungen  besonders 
im  link  en  Arm  etwas  gering  bei  auslosbaren  Sehnenreflexen  und  maCiger  Rigi- 
ditat  der  Muskulatur.  Starker  Intentionstremor  beiderseits.  Vollig  norraale 
Sensibilitat ;  keine  Schmerzen;  nur  voriibergehend  „pelziges"  Gefiihl  in  beiden 
Handen. 

Leichte  spastische  Paraparese  der  Beine  (insbesondere  deutliche 
Steigerung  der  Patellar-  und  Achillessehnenreflexe  mit  FuBklonus).  Cremasterreflexe 
auslosbar,  FuCsohlenreflexe  beiderseits  lebhaft.  Bauchdeckenreflexe  fehlen. 
Beim  Kniehackenversuch  ausgesprochene  Ataxic  Stehen  und  Gehen  ohne 
TJnterstiitzung  unmoglich;  wird  der  Patient  an  beiden  Seiten  gehalten,  so 
versucht  er  mit  groEen,  stampfenden  Schritten  unter  bestandiger  Kreuzung  der 
Unterschenkel  zu  gehen.  Sensibilitat  an  den  distalen  En  den  der  unteren 
Extremitaten,  namentlich  rechts  und  hinsichtlich  der  Tast-  und  Schmerzempfindung 
deutlich  herabgesetzt,  sonst  auch  am  Bumpf  intakt. 

Incontinentia  urinae;  hartnackige  Obstipation. 

18./ V.  1894.    Zunehmende  Verschlechterung  des  Befindens.    Stirnmuskeln  und 
linker  Facialis  in  stetigem  Tonus,  die  rechte  Labialfalte  schlaffer.    Fast  vollige 
Paraplegie  der  Beine  bei  Lebhaftigkeit  der  Sehnenreflexe.   Beim  Versuch,  die 
Miiller,  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  und  Riiekenraarks.  12 
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Beine  zu  bewegen,  nur  geringe  Anspannung  der  Obersclienkelmuskulatur  ohne  Be- 
wegungseffekt. 

20./V.  1894.   Rascher  Verfall;  Benommenheit;  Sprache  ganz  unartikuliert,  un- 
verstandlich.    Schlingstorung  zugenommen.  Fieber. 
23./V.  1894.    Exitus  letalis. 

Autopsie:  24./V.  1894.  Die  Leichendiagnose  lautet:  Zahlreiche  sklero- 
tische  Herde  im  Gehirn  und  Ruckenmark;  hypostatische  Pneumonie  des 
linken  Unterlappens.    Leichte  Yerwachsung  des  Herzens  mit  dem  Herzbeutel. 

Die  nach  der  Palschen  Modifikation  der  Weigertschen  Markscheidenfarbung 
tingierten  Praparate  aus  den  verschiedenen  Hoken  des  Kitckenmarks  zeigen  folgende 
Einzelheiten  (cf.  Tafel  I,  Figur  1). 

Halsmark:  2.— 3.  C.N.  Langsovaler  Herd  ungefahr  in  der  Mitte  der  Hinter- 
strange. Leichte  Lichtung  in  den  hinteren  Abschnitten  der  Seitenstrange  beiderseits 
ohne  scharfere  Abgrenzung. 

3.  C.  N.  Der  Herd  im  Hinterstrang  sich  noch  erheblich  verbreiternd.  Ein  zweiter 
von  der  ]ateralen  Begrenzung  des  linken  Vorderhorns  ausgehender  Herd,  welcher  fast 
bis  zur  gliosen  Randschicht  reicht  und  von  ihr  nur  noch  durch  eine  schmale  Zone 
erhaltener  Markscheiden  getrennt  ist. 

4.  C.  N.  Der  Herd  in  den  Hinterstrangen  schmaler.  Ein  zweiter  Herd  von  der 
lateralen  Flache  des  linken  Vorderhorns  sehrag  nach  aufien  zur  Peripherie  eilend. 
Im  hinteren  Abschnitt  des  linken  Seitenstranges  ziemlich  starke  Lichtung. 

4.  — 5.  C.  N.  Fast  der  ganze  linke  Seitenstrang  entmarkt,  nur  noch  an  Peri- 
pherien  erhaltene  schmale  Bandzonen ;  leichte  Lichtung  in  den  Gollschen  Strangen; 
Herd  in  den  Hinterstrangen  noch  schmaler  (s.  o.). 

5.  C.  N.  Symmetrischer  Herd  in  beiden  Seitenstrangen,  scheinbar  von  der  AuBen- 
seite  des  Vorderhorns  ausgehend.  Herd  im  Hinterstrange  wie  oben,  in  den  folgenden 
Schnitten  aber  sich  wieder  verbreiternd. 

5.  -6.  C.  N.  Fast  der  ganze  linke  Seitenstrang  mit  Vorderhorn  und  gro'Cter  Teil 
der  Vorderstrange  befallen;  rechts  kleinerer  Herd  vom  Vorderhorn  ausgehend.  In 
den  Gollschen  Strangen  leichte  Lichtung. 

6.  C.  N.  Linke  Biickenmarkhalfte  fast  vollig  entmarkt ;  nur  schmale  Randpartie 
erhalten,  die  an  den  Hinterstrangen  noch  am  breitesten  ist  und  sich  gegen  die  Mitte 
des  Seitenstranges  zu  verliert;  dann  wiederum  schmaler  Saum  tingiert  bis  zu  der 
vorderen  Fissur.  Reenter  Vorderstrang,  Vorderhorn  und  grofiter  Teil  der  Seiten- 
strange befallen ;  auch  im  Hinterstrange  rechts  Herd,  der  mit  dem  grofien  links- 
seitigen  zusammenhangt. 

fi. — 7.  C.  N.  Fast  vollige  Symmetrie.  Beide  Vorderstrange  in  dorsalem  und 
medialem  Abschnitt,  beide  Vorderhorner  und  ungefahr  gleiche  Bezirke  der  Seiten- 
strange befallen.    In  den  Gollschen  Strangen  leichte  Lichtung. 

7.  C.N.  Symmetrie;  „entmarktu  sind  beide  Vorder-  und  Hinterhorner  und  bis 
auf  schmale  Randzonen  an  beiden  Seitenstrangen.  Gollsche  Strange  leicht  diffus 
gelichtet;  ungefahr  in  der  Mitte  beider  Gollschen  Strange  Lichtung  starker. 

8.  C.N.  Symmetrie;  nur  linker  Seitenstrangherd  im  hinteren  Abschnitt  noch 
ausgedehnter. 

Brustmark :  1.  D.  N.  Fast  vollige  Symmetrie.  Hinterstrang  beiderseits  von 
grofiem  Herd  eingenommen,  der  nur  schmale,  dorsale  Randzone  verschont.  Seiten- 
strange beiderseits  leicht  gelichtet.  Vorderstrange  intakt.  Einige  Schnitte  tiefer: 
Seitenstrange  beiderseits  noch  starker  befallen,  aber  breitere  erhaltene  Randzone. 
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2.  D.N.  Querschnitt  fast  vollig  entmarkt.  Nur  Vorderstraug  und  Vorderseiten- 
strangteile  beiderseits  symmetrisch  erhalten  und  rechts  noch  Eandzone  um  Seiten- 
strang. 

4.  D.  N.  Kechts  Eandzone  am  Seitenstrang,  sonst  nur  noch  Briicke  zwischen 
vorderem  Abschnitt  beider  Vorderhorner  erhalten. 

5.  D.  N.  Symmetrisch  nur  ventraler  Abschnitt  der  Vorderstrange  und  rechts 
aufierdem  noch  am  hinteren  Abschnitt  des  Seitenstranges  starkere  Eandzone  er- 
halten. 

8.  D.  N.  In  beiden  Seitenstrangen  symmetrische  Herde.  Eiformiger  Herd  im 
Hinterstrang,  der  fast  den  ganzen  Eaum  zwischen  beiden  Wurzeln  einnimmt,  aber 
schmale,  dreieckformige  Partien  an  den  hinteren  Wurzeln  freilaljt. 

Lendenmark,  oberes:  An  den  Seitenstrangen  beiderseits  zwei  kleinere  Herde, 
rechts  ein  groCerer.  Medialer  Abschnitt  der  Vorderstrange  beiderseits  und  Hinter- 
strang in  ovaler  Form  gelichtet. 

Un teres:  2  symmetrisch  gelegene,  kleinere  Herde  an  der  Peripherie  des  Seiten- 
stranges. 

Die  Untersuchung  zahlreicher  mit  Nigrosin,  Carmin,  nach  van  Gieson  und 
Marchi  tingierter  Schnitte  ergibt  den  spaterhin  als  fur  die  multiple  Sklerose  als 
typisch  geschilderten  histologischen  Verfall  der  Herde,  vor  allem  liickenlose  machtige 
Neurogliawucherungen,  Fehlen  wesentlicher  GefaBveranderungen,  ausgesprochene  De- 
generationserscheinungen  der  Markscheiden  mit  Erhaltenbleiben  von  Eesten  in  der  Peri- 
pherie und  aus  teilweisem  volligem  Untergang  in  den  centralen  Gebieten  der  Herde. 
Sehr  zahlreiche  erhaltene  Achsenzylinder  in  den  Marksckeidenliicken,  Ganglienzellen 
und  besonders  Meningen  audi  mikroskopisch  intakt. 

Ganzer,  Josef,  gestorben  im  Alter  von  36  Jafaren  in  der  m edizinischen 
Klinik  Erlangen  am  8./VI.  1903.  Aufenthalt  daselbst  vom  4./III.  1903  bis 
8./YI.  1903. 

Keine  hereditare  Belastung.  ZinngieCer  (Arbeiten  in  „Kupfer-,  Gold-  und  Silber- 
dampfen"  wird  als  Krankheitsursache  angegeben);  niemals  jedoch  andere  Zeichen 
einer  Metallvergif tung.  Keine  sonstige  atiologischen  Momente.  Stets  vollkommen 
gesund  bis  etwa  6  Jahren  ante  mortem;  ganz  allmahlicher  Beginn 
mit  zunehmender  Mattigkeit  und  Unsicherheit  in  den  Beinen,  mit 
Obstipation,  leichte  Blasenstorungen.  Darauf  Schwache  im  rechtenArm; 
nie  Schmerzen.    Erfolglose  Quecksilberkur. 

Befimd:  Leichte  Demenz;  Zwangslachen.  Ziemlich  spat  langsame, 
monotone,  nicht  ausgesprochen  skandierende  Sprache;  Nystagmus  in  den 
seitlichen  Endstellungen ,  sowie  leichte  Ptosis  links,  rechte  Pupille  ^>  linke, 
die  rechtsseitigen  Extremitaten  starker  ergriffen.  Eohe  Kraft  der  Arme  anfanglich 
gut,  rechts  jedoch  leichte  Ataxie,  spater  zunehmend  und  auch  links  im  ge- 
ringen  Mafie  bei  annahernd  normalen  Sehnenreflexen.  Spastische  Paraparese, 
spater  zur  Paraplegie  sich  steigernd  mit  starker erBeteiligung  des  rechten 
Beines,  vorher  Ataxie  beim  Kniehackenversuch  besonders  rechts;  starke 
Hypertonic;  gesteigerte  Sehnenref'lexe  besonders  rechts.  Keine  Bauch- 
decken-  und  Cremasterreflexe.  Babinski  beiderseits  positiv.  Dermatographie,  starke 
mechanische  Erregbarkeit  der  Muskulatur ;  Cyanose  an  den  Ftifien.  Blase nstorung 
(mufi  bei  Harndrang  ziemlich  lange  warten,  bis  Entleerung  erfolgt);  Obstipation, 
Incontinentia  alvi  bei  gelegentlichen  Durchfallen.  Erektionen  treten  auf,  hielten  aber 
seit  der  Krankheit  bis  zur  Ejaculatio  seminis  nicht  an.  Keine  sicheren  Sensibilitats- 
storungen,  nur  leichte  Abstumpfung  fiir  alle  Qualitaten  an  den  distalen  Enden  der 
unteren  Extremitaten,  keine  Schmerzen. 
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Langsain  progressiver  Verlauf  mit  leicbten  Remissionen  nur  iin  Beginn  der 
Erkrankung. 

Tod  am  8./VI.  1903.    Autopsie  am  9|VI.  1903. 

Die  Leichendiagnose  lautet:  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  und 
Riickenmarks.  Leichte  Verwachsimgen  der  Lunge;  geringes  chronisches  Em- 
physem;  pneumonische  Herde  im  linken  UnterJappen.  Cardiaepithelinseln  im  oberen 
Teil  des  Osopbagus.  Hypertrophic  der  Prostata.  Cbroniscbe  Cystitis;  Erweiterung 
der  Ureteren  und  des  Nierenbeckens.  Cbroniscbe  Pyelitis  mit  Konkrementbildung. 
Atrophie  der  Hoden;  geringer  chronischer  Dickdarmkatarrb. 

Ergebnisse  der  M ark scheidenf arbung  (cf.  Tafel  II,  Figur  4). 

Frontalscbnitt  durcb  den  linken  Stirnlappen:  in  der  Markstrabl. 
mehrere,  ungefahr  stecknadelkopf-  bis  linsengrofie  Herde. 

Schnitte  durch  die  recbte  Kleinhirnhemisphare:  in  der  Umgebung 
des  Nucleus  dentatus  4  kleinere  Herde. 

Chiasma:  ziemlicb  grofier  Herd  im  Stamme  des  recbten  Opticus  und  in  der 
recbten  Halfte  des  Chiasma. 

Frontalscbnitt  durch  die  Quin tuskernregion:  Herd  im  linken 
Bindearm. 

Frontalschnitt  zwischen  vorderem  und  hinterem  Vierbiigel:  an 
der  Peripherie  im  Gebiet  der  Pyramidenbabn  links  zwei  kleine  Herde. 

Medulla  oblongata:  bei  Schnitten  durch  die  Oliven  vollkommen  intakt. 

Bei  Schnitten  durcb  die  Hinterstrangkerne:  in  der  Pyramidenbabn 
links  kleiner  Herd,  den  lateralen  Teil  desselben  einnebmend. 

Scbnitt  durch  die  Py r amidenkreuzung:  median  gelegener  Herd  in 
den  Gollschen  Strangen. 

Oberstes  Hals  mark:  dicbt  unterhalb  der  Pyramidenkreuzung  beginnt 
groCer  Herd,  der  rechte  Pyramidenbabn,  den  Vorderstrangrest  und  die  Kleinhirn- 
seitenstrangbahn  einnimmt.  Links  an  den  korrespondierenden  Stellen  starkere  Licb- 
tung.    Lichtung  in  den  Gollschen  Strangen  beiderseits. 

Oberes  Hals  mark:  Herd  im  linken  Seitenstrang  und  ein  kleinerer  an  der 
Spitze  des  rechten  Hinterhorns. 

Mittleres  Hals  mark:  deutlicb  symmetrische  Affektion ;  Hinterstrange  links 
leidlicb  erhalten,  rechts  nur  periphere  Umgrenzung  desselben;  vom  linken  Vorder- 
strang  nur  die  lateralen  Teile  erhalten;  daran  anschlieCend  kleinere,  noch  mark- 
haltige  Randpartien  am  vorderen  Abschnitt  des  linken  Seitenstranges ;  rechts  Vorder- 
strang  stark  gelichtet,  daran  anscblieUend  kleiner  gut  erhaltener  Bezirk  den  vorder- 
sten  Teilen  des  gleichseitigen  Seitenstranges  entsprechend. 

Un  teres  Hals  mark:  fast  vollige  „Entmarkung"  bis  auf  kleine  symmetrisch 
gelegene,  leidlich  erhaltene  Abscbnitte,  welche  den  dorsalsten  Teilen  des  Gollschen 
Stranges,  den  ebenfalls  dorsalen,  aber  etwas  grofieren  Partien  des  Burdachschen 
Stranges  und  der  Einstrablungszone  der  hinteren  Wurzeln  beiderseits  entsprechen; 
rechts  ein  scbmaler  erhaltener  Saum  um  die  hinteren  Abschnitte  der  Seitenstrange. 
Auch  ventral  noch  schmale  Eandstreifen  erhalten;  in  der  ganzen  Ausdehnung  der 
Pyramidenbahn  links  noch  vereinzelte  Markscheiden  gefarbt. 

Unterstes  Hals  mark:  der  ganze  Querschnitt  befallen  bis  auf  schmale  Rand- 
zone  vorn,  die  sich  etwas  weiter  an  der  Peripherie  des  Seitenstrangs  entlang  er- 
streckt. 

Oberes  Brustmark:  fast  vollig  normal,  nur  in  den  central  en  Partien  der 
Hinterstrange  mafiige  Lichtung. 
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Mittleres  Brustmark:  wiederum  fast  der  ganze  Quersclmitt  befallen,  nur 
beiderseits  fast  gleichmaBig  die  vorderen  und  medialen  Teile  der  Vorderstrange 
(1.  ^>  r.)  und  eine  schmale  Randzone  an  den  Hinterstrangen  erhalten. 

Unteres  Brustmark:  wiederum  fast  normal;  nur  in  den  hinteren  Ab- 
scbnitten  der  Seitenstrange  beiderseits  maftige  Lichtung. 

Oberes  Lendenmark:  an  den  Hinterstrangen  groJBer  langsovaler  Herd,  der 
weniger  die  rechte  als  die  linke  Halfte  ladiert ;  erhalten  dorsale  Randzone. 

Unteres  Lendenmark:  wiederum  fast  vollige  Entmarkung,  nur  die  aus 
dem  Vorderhorn  ausstrahlenden  Wurzeln  beiderseits  und  links  noch  angrenzende 
Teile  der  weifien  Substanz,  ebenso  hinten  ganz  symmetrisch  beide  Einstrahlungs- 
zonen  der  hinteren  Wurzeln  erhalten. 

Oberes  Sac r alma rk:  kleiner  Herd  im  linken  Hinterhorn,  sonst  normal. 

Conns,  Cauda  ohne  Befuncl. 

Die  Untersuchung  der  nach  van  Gieson  und  Marchi  mit  Carmin  und  Nigrosin 
gefarbten  Schnitte  ergibt  das  typische  histologische  Bild  der  Plaques  bei  echter 
Sclerose  en  plaques ;  keine  Gefativeranderungen ;  Meningen  auch  mikroskopisch  intakt. 

N.  K.,  39  Jahre  alter  Okonom.   Poliklinisch  untersucht  am  15./I.  1903. 

Keine  erkennbaren  Krankheitsursachen ;  frliher  stets  gesund.  Allmahlicher 
Beginn  vor  2 — 3  J  ah  r  en  mit  zunehmender  Miidigkeit  besonders  in  den  Beinen; 
dann  sich  steigernde  Sehschwache,  Unsicherheit  beim  Schreiben,  Zittern  der  Anne, 
leichte  Blasenstorungen  (kann  den  Urin  bei  Harndrang  nicht  langer  zuriickhalten), 
Stuhlverstopfung  und  wahrend  drei  Monaten  Doppelsehen. 

Befunds  Typisches  Z wangslachen  und  Zwangs weinen;  undeutiiche, 
verschwommene  Sprache;  Nystagmus  in  den  seitlichen  Endstellungen ;  Seh- 
scharfe  links  6/10,  nicht  korrigierbar.  MaBige  Unruhe  der  gerade  herausgestreckten 
Zunge;  sehr  schwacher  Rachenreflex ;  unsicherer,  aber  weder  deutlich  spastischer 
noch  ataktischer  Gang.  Deutliche  Ataxie  in  beiden  Arm  en  besonders  links  bei 
lebhaften  Sehnenreflexen,  voriibergehend  leichter  Intentionstremor.  Rohe  Kraft 
der  Beine  gut,  doch  Ataxie  bei  Zielbewegungen  mit  der  grofien  Zehe;  ge- 
steigerte  Patellar-  und  Achillessehnenref lexe;  Babinski  beiderseits 
sicher  positiv.  Schwache  Bauchdeckenreflexe,  Cremasterreflex  rechts  <  links. 
Bl asenstorung  (cf.  ob.).    Keine  Schmerzen,  keine  Sensibilitatsstorungen. 

V  e  r  1  a  u  f :  langsam  progressiv  ohne  wesentliche  Exacerbationen  und  Remissionen. 

Ei.  Bab.?  26  Jahre  alt.  Aufenthalt  in  der  medizinischen  Klinik  in  Erlangen 
vom  8./VI.  bis  27./VI.  1903. 

Ohne  erkennbare  Ursache  ganz  allmahlicher  Krankheitsbeginn 
—  vor  3  Jahren  —  mit  leichter  Ermiidbarkeit  b eider  Beine,  dann  voriiber- 
gehend neben  Obstipation  erhebliche  Blasenstorungen  (haufiger  Harndrang,  Ent- 
leerung  jedoch  nur  tropfenwetse  nach  langerem  und  starkem  Pressen  ohne  Schmerzen, 
manchmal  unwillkiirliche  Entleerungen  ohne  vorausgehenden  Harndrang);  durchaus 
schwerfalliger,  unsicherer  Gang  mit  pelzigem  Gefiihl  in  den  unteren  Extre- 
mitaten  und  Zittern  daselbst,  spater  Stirnkopfschmerz en  mit  Schwindel- 
g  e  f  u  h  1. 

Befund:  Sehr  gutes  Allgemeinbefinden  bei  vorziiglichem  Ernahrungszustand, 
Andeutung  von  Zwangslachen  undZwangsweinen.  MaCigerNystagmus 
beim  Blick  nach  rechts.  Temporale  Abblassung  beider  Papillen;  fibrillare 
Zuckungen  der  Zunge,  schwacher  Rachenreflex,  fehlende  Bauchdeckenreflexe. 
Leichte  Ataxie  besonders  im  rechten  Arm  mit  lebhaften  Sehnenreflexen  be- 
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sonders  rechts.  Beine:  geringe  Parese  der  Knie-  und  Htiftbeuger  mit  ge- 
steigerten  Patellar-  und  Achilless  ehnenref  lexen  besonders  rechts.  Fufl- 
klonus  rechts,  Babinski scher  Zehenreflex  beiderseits  ausgesprochen  positiv.  Gang 
leicht  spastisch-paretisch;  z.  Z.  keine  Blasenstorungen.  Normale  Sensibilitat, 
nie  Schmerzen  in  den  Extremitaten  oder  im  Eiicken. 

Verlauf:  Gang  langsam  progressiv  mit  intercurrenter  Verschlimmerung  ein- 
zelner  Symptome,  insbesondere  der  Blasenstorungen. 

E.  Joh.,  30  Jahre  altes  Dienstmadclien. 

Ganz  allmahlicher  Beginn  vor  7  Jahren  ohne  erkennbare  Ursache  mit 
bald  sicherheblich  bessernder,  bald  sicherheblichve r sch limmernder 
a b n o r m e r  E r m Ii d b a r k e i t  mid  beiderseits  gleichmaCig  ausgepragter  Schwache 
in  den  Be  in  en;  auBer  zeitweisem  Gefiihl  von  Taubheit  von  den  Knien  bis  zu 
den  FiiBen  keine  sonstigen  Storungen  subjektiv  bemerkt;  doch  nach  Angabe  der 
begleitenden  Freundin  seit  langerer  Zeit  auffallende  psychische  Veranderung. 

Befund:  Geringe  Merkf ahigkeit ;  schlechte  Erinnerung  an  die  Vorgange  in 
ihrer  Vergangenheit ;  euphorische  Stimmmigslage  mit  sehr  optimistischer  Auf- 
fassung  iiber  ihre  Erkrankung;  erotisch.  Hastige,  sich  iiberstiirzende 
Sprache.  Ny stagmusartige  Zuckungen  in  den  seitlichen  Endstellungen ; 
maflige  tempo r ale r  Abblassung  der  Papillen  ohne  Sehstorung.  MaCige  U n- 
sicherheit  bei  Zielbewegungen  in  den  Armen  und  leichte  spastische  Parese 
der  Beine  mit  gesteigerten  Patellar-  und  Achillessehnenreflexen,  sowie  beiderseits 
ausgesprochene  positive  Babinski.  Bei  Widerstandsbewegungen  sehr  rasche  Ab- 
nahme  der  Muskelkraft  in  den  Beinen;  fehlende  Bauchdeckenreflexe.  Zur 
Zeit  keine  Sensibilitats-  oder  Blasenstorung;  keine  Schmerzen. 

H.  K.,  34jahrige  Bauersfrau.  Aufenthalt  in  der  medizinischen  Klinik  in 
Erlangen  vom  28./V.  bis  L5./VI.  1892. 

Schon  als  junges  Madchen  haunge  und  heftige  Kopfschmerzen.  Mit  18  Jahren 
3/2  Jahr  lang  auffallende  Mattigkeit  und  Miidigkeit  in  den  Beinen 
ohne  sonstige  Symptom e.  Seit  dem  30.  Jahre  dieselbe  Erscheinung; 
muC  beim  Gehen  oft  Halt  machen  und  ausruhen;  Miidigkeit  besonders  im 
r e c h t e n  B e i n  mit  Nachschleppen  desselben.  Dann  Unsicherheit  beim  Gehen, 
beim  Wegfall  der  Augenkontrolle  und  seit  1  Jahr  Abnahme  des  Gedacht- 
nisses,  Sehschwache  besonders  rechts,  Ohrensausen,  Sprachstorung, 
Gefiihl  von  Kalte,  Pelzig-  und  Taubsein;  Ameisenlauf en  in  den  Extre- 
mitaten, Blasenstorung  (s.  u.). 

Befund:  Neigung  zu  Stimmungswechsel;  intellektuelle  Debilitat.  Bei 
langerem  Sprechen  undeutliche,  fast  lallende  Sprache.  Beginnende  Sehnen- 
atrophie  beiderseits.  Bei  unverhaltnismafiig  starker  Herabsetzung 
des  Sehvermogens  (rechts  1/60,  links  Via)-  Rechte  Pupille  ^>  die  linke. 
Leichter  Tremor  der  Zunge.  Deutliche  Ataxie,  besonders  im  rechten  Arm. 
Spastische  Parese  der  Beine  bei  sehr  lebhaften  Sehnenreflexen  daselbst.  Blasen- 
storung (starkeres  Pressen  notwendig,  kann  den  Urin  nicht  mehr  solange  als  fruher 
zurlickhalten). 

Ob.  Willi.,  39  Jahre  alte  Bauersfrau.  Aufenthalt  in  der  medizinischen  Klinik 
in  Erlangen  vom  21. /II.  bis  28.|II.  1902. 

Bis  vor  3  Jahren  stets  gesund.  Dann  wahrend  der  sonst  normal  ver- 
laufenden  SchAvangerschaf t  allmahlich  sich  entwickelnde,  abnorme 
Ermiidbarkeit  und  Unsicherheit  in  den  Beinen.  Besserung  nach  der 
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Geburt,  nur  ab  und  zu  „ReiBen"  in  den  Beinen.  Verschlimmerung  nach 
leichter  „Influenza",  Schmerzen  in  den  Beinen,  besonders  in  der  rechten 
Hlifte,  Unsicherheit  und  Zittern  in  den  Handen,  Abnahme  des  Seh- 
vermogens,  Sprachstorung,  zunehmende  Verschlechterung  des  Ganges, 
Blasenstorung  (s.  u.). 

Befund:  Psyche  ohne  Bes.  Langsame,  leicht  skandierende  Sprache.  Echter 
Nystagmus,  auch  in  der  Ruhestellung ;  linke  Pupille  etwas  weiter  als  die  rechte; 
temporale  Abblassung  der  Papillen.  Gesicbtsfeld  peripher,  unregelmafiig  eingeschrankt. 
Ptosis  beiderseits,  besonders  reclits.  Fibrillarer  Tremor  der  Zunge.  Leichter  oscilla- 
torischer  Tremor  der  Arme  bei  Bewegungen  mit  starker  Ataxie  bei  Zielbewegungen; 
auslosbare  Sehnenreflexe  daselbst.  Starke  Parese  der  Beine  bei  lebhaften  Sehnen- 
reflexen.  Blasenstorung  (oft  Drang  ohne  Entleerung,  unwillkiirlicher  Urinabgang). 
Sensibilitat  nur  an  den  Beinen  und  zwar  hier  besonders  links  herabgesetzt  fur  alle 
Qualitaten. 

A.  Elis.,  29jahrige  Oberamtsrichtersfrau.  Aufenthalt  in  der  medizinischen 
Klinik  in  Erlangen  1903. 

Vater  starb  an  Hirn-  und  Riickenmarksleiden  (progr.  Paralyse),  die  Mutter 
war  sehr  irrascibel,  ein  Stiefbruder  ein  „rabiater"  Charakter.  Bei  sehr  guter  intellek- 
tueller  Veranlagung,  aber  lebhaftem,  heiterem  Temperament  stets  recht  jahzornig, 
reizbar  und  eigensinnig.  Allm'ahlicher  Krankheitsbeginn  angeblich  im  AnschluC 
an  psychische  Shocks  im  Friihjahr  1900.  Sie  wurde,  ohne  daC  sie  diese 
Erscheinung  spontan  bemerkte,  von  einem  Arzt  darauf  aufmerksam 
gemacht,  dafi  sie  auf  dem  rechten  Bein  hinkte;  die  Untersuchung  fand 
damals  eine  gleichseitige  Steigerung  des  Patellar  sehnenref lexes.  Aus 
therapeutischen  Griinden  begann  sie  Bad  zu  fahren,  muCte  es  aber  aufgeben,  weil 
der  rechte  FuB  immer  vom  Pedal  „wegfuhr".  Sie  stiirzte  deshalb  auch  einige  Male 
mit  dem  Bade,  einige  M  on  ate  spate  r  voriibergehend  Doppelsehen. 
Sommer  1901  wiederum  fast  ganzlich  gesund;  konnte  wieder  gehen  und  sogar 
Touren  machen.  Im  AnschluC  anHamoptoe  desMannes  erneutesHinken 
mit  dem  rechten  Bein,  Unsicherheit  beim  Gehen,  rechtsseitige  Pto- 
sis, passagere  Sprachstorung,  psychische  Veranderung,  3Tage  lang 
dauerndes  Erbrechen  ohne  Kopf schmerzen  und  Magenerkrankung, 
leichte  Blasenstorung,  Obstipation.  Nie  Kopfschmerzen,  niemals  Parasthe- 
sien.    In  der  letzten  Zeit  zunehmende  Verschlimmerung  ohne  freie  Intervalle. 

Befund:  Psychisch:  gute  konventionelle  Formen,  keine  schwereren  intellek- 
tuellen  Defekte  nachweisbar;  doch  im  Vergleich  zu  friiher  schwerere  Auf- 
fassung  und  verringerte  Merkfahigkeit;  Neigung  zu  raschem  Stim- 
mungswechsel;  abnorm  depressive  Zustande  bei  nur  ganz  geringfiigigen  An- 
lassen,  dann  wieder  eigentiimliche  Euphorie;  sehr  „excentrisch" ;  stark  erotisch. 
Korperlich:  Unsichere,  etwas  langsame,  leicht  skandierende  Sprache  mit  plo'tz- 
lich  eintretendem,  oft  minutenlang  dauerndem  Lallen  bei  langerem  Sprechen  oder  bei 
psychischer  Erregung.  Linke  Pupille  etwas  ]>  die  rechte;  rasche  sprungweise  Er- 
weiterung  der  Pupillen  nach  der  Belichtung;  rechtsseitige  Abducensparese; 
beim  Blick  nach  links  grobschlagige  nystagmusartigeZuckungen;  beim  Blick 
geradeaus  manchmal  eigentiimliche  Unruhe  der  Bulbi;  Sehvermdgen  links 
stark  herabgesetzt  ohne  positiven  Augenspiegelbef und.  Arme:  deut- 
Iiche  Ataxie  besonders  rechts  bei  auslosbaren  Sehnenreflexen ;  in  der  rechten  Hand 
zuweilen  auch  deutliches  Wackeln  beim  Vorhalten  der  Arme.  Leichte  spastische 
P  a  rap  ares  e  der  Beine  (r.  >  1.)  mit  lebhaften  Sehnenreflexen,  ausgesprochener 
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Ataxie ,  besonders  rechts ,  und  beiderseits  sicber  positiven  Babinski.  Gang" 
breitspurig,  uiisicher,  das  recbte  Bein  nachschleifend ,  dabei  leichter  Spasmus  be- 
sonders recbts.  St  eh  en  ohne  Unterstiitzung  kaum  moglich,  dabei  Sehwanken  des 
Kopfes,  die  Augen  weit  geoffnet  und  der  Blick  starr  geradaus  gericbtet.  Keine  aus- 
gesprocbene  Eumpfataxie  oder  Eumpfmuskelschwacbe.  Baucbdeckenreflexe 
feblend.  Blasenstorung  (mufi  bei  Harndrang  auf  die  Entleerung  oft  1/2  Stunde 
lang  warteu,  Entleerung  dann  in  Absatzen,  Obstipation).  Sensibilitat  an  den 
Fiifien  undZehen  fur  alleQualitaten  etwas  abgesturapft,  sonst  intakt; 
nie  Scbmerzen. 

Die  initiale  Entwicklung  der  spinalen  Symptome  in  den  uuteren 
Extremitaten  kann,  wie  die  vorstehenden  Beispiele  lehren,  zunachst 
eine  ganz  allmahliche  sein,  nnd  darauf  unter  gelegentlichen  leichteren 
Schwankungen  in  steter  Progression  die  rasche  oder  langsame  Aus- 
pragung  eines  vollentwickelten  Bildes  folgen;  in  anderen  Fallen  aber 
setzt  die  leichtere  spastische  Parese  der  Beine  evtl.  mit  mafiigen 
Sensibilitats-  und  Blasenstorungen  —  besonders  unter  der  Rlick- 
wirkung  groBerer  korperlicher  Anstrengungen  (z.  B.  von  Marschen 
und  Tanzen)  —  ganz  akut  oder  wie  z.  B.  unter  dem  Einflufi  von 
Graviditat,  Partus  und  Puerperium  mehr  subakut  ein.  Das  Ergebnis 
der  objektiven  Untersuchung  ist  dann  wohl  gelegentlich  recht  gering- 
fiigig  und  kann  im  MiBverhaltnis  zu  der  Intensitat  der  subjektiven  Be- 
schwerden  stelien.  Die  Kranken  klagen  tiber  auffallige  Mlidigkeit  und 
Mattigkeit  der  Beiue,  vielleicht  mit  einem  gelegentlichen  Taublieits- 
und  Kaltegefiihl  daselbst  oder  kaum  angedeuteten,  fliichtigen  Blasen- 
storungen. Die  Intensitat  dieser  Symptome  ist  haufig  starken  Scliwan- 
kungen  unterworfen.  Sie  konnen  sich  bald  derartig  verschlimmern, 
daB  der  Kranke  nur  noch  miihsam  gehen  kann  oder  gar  bettlagerig 
wird,  bald  wiederum  lange  Zeit,  selbst  jalirelang  und?  wie  ein  Fall 
unserer  Beobachtung  zeigt,  sogar  iiber  ein  Jahrzelmt  vollig  zuriick- 
bilden.  Manchmal  zeigen  sich  beim  Fehlen  vollkommen  freier  Zwischen- 
zeiten  nur  erhebliche  Schwankungen  nach  der  Intensitat  und  z.  T. 
auch  nach  der  Qualitat  der  Symptome,  insofern  namlich  die  abnorme 
Ermiidbarkeit,  die  Schwache  und  die  Unsicherheit  der  Beine  sich 
bald  mit  Blasen  und  Sensibilitatsstorungen  verbinden,  bald  isoliert 
bestehen.  Dem  ublichen  Beginn  mit  motorischen  Storungen  in  den 
unteren  Extremitaten  eilen  gelegentlich  die  Blasen-  und  Sensibilitats- 
storungen langere  Zeit  voraus.  Bei  zwei  Kranken  unserer  Beobach- 
tung z.  B.  war  ein  zeitweiliger  „Blasenkatarrh"  mehrere  Monate  lang 
das  einzige  Friihsymptom  des  Leidens. 

Manchmal  zeigen  die  Falle  mit  „spinalem"  Beginne  eine  aus- 
gesprochen  sprungweise  Entwicklung  in  Form  rasch 
entstehender  und  nach  einiger  Zeit  wieder  ganzlich 
verschwin dender  Einzelsy mptome.   Zwischen  diese  ini- 
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tialen  fliichtigen  Schiibe,  welche  sich  auf  Jalire  ver- 
teilen  konnen,  liegen  gelegentlich  langdauernde  Pe- 
rioden  vollkommenen  Wohlbefindens  mit  normaler 
korperlicher  L eis tungsf  ahigkei t.  Es  handelt  sich  hier 
ebenfalls  urn  Falle,  in  denen  die  Friihdiagnose  trotz  langeren  Be- 
stehens  der  Erkrankung  sich  oft  bei  der  Fliichtigkeit  der  Initial- 
erscheinungen  im  wesentlichen  auf  eine  moglichst  eingehende  Anam- 
nese  stiitzen  muft.  Besonders  bei  Personen  weiblichen  Geschlechts 
droht  in  solchen  Beobachtungen  infolge  des  anscheinend  negativen 
objektiven  Befundes  und  des  raschen  Wechsels  der  Beschwerden  die 
wegen  der  Verschiedenheit  der  Therapie  gelegentlich  folgenschwere 
Yerwechslung  mit  der  Hysteric  Bei  der  Kenntnis  dieses  eigen- 
artigen  Beginns  der  Sclerose  en  plaques  gelingt  hier  vielleicht  cloch 
eine  Friihdiagnose,  wenn  die  neurologische  Untersuchung  auf 
das  Babinskische  Zeichen,  auf  die  charakteristischen  P  a  - 
p  i  1 1  e  n  v  e  r  a  n  d  e  r  u  n  g  e  n  und  auf  das  fiir  eine  beginnende  mul- 
tiple Sklerose  recht  suspekte  Fehlen  der  Bauchdecken- 
reflexe  fahndet.  Man  beachtet  dabei,  dafi  die  initialen  Schlibe  in 
jenen  Fallen  sich  bald  durch  fliichtige  Paresen,  bald  durch  passagere 
Parasthesieu,  bald  durch  zeitweilige  Blasenstorungen  aunern  konnen; 
es  folgt  als  Paradigma  eine  Eigenbeobachtung: 

R.  0.9  32  Jalire  alter  Notariatspraktikant.  Aufenthalt  in  der  medizinischen 
Klinik  iu  Erlangen  im  Februar  1903. 

Krankheitsbeginn  ohne  erkennbare  Ursache  vor  8  Jahren  (im  Jahre 
1895)  mit  einige  Wochen  dauerndem  „Rieseln"  iiber  den  Eiicken  nnd 
Ameisenlaufen  vom  Nacken  ans  in  Hoblhand  und  Finger.  1896:  vorliber- 
gehende  Wiederkehr  derselben  Symptome  in  Verbindung  mit  Stuhl- 
verstopfung.  1897:  zeitweise  Geflihl  von  Pelzigsein  in  den  FiiBen  bis  zu 
dem  GesaB  und  der  Genitalgegend.  1898/99:  gelegentlich  einmal  3  Wochen  lang 
ohne  abnorme  Ermiidbarkeit,  ohne  Lahmung,  Taubheitsgefiihl  in  den  Fufien, 
so  daB  er  nicht  radfahren  konnte;  einmal  8  Tage  lang  ziemlich  plotzlich  auf- 
tretende  lahmungsartige  Sch wache  in  der  rechten  Hand  mit  allmahlicher 
Besserung.  Wahrend  einiger  Tage  fiel  ihm  das  Sprechen  schwer  (Ge- 
fiihl,  als  ob  die  Zunge  zu  schwer  Avare).  1900:  neben  dem  subjektiven  Empfinden 
einer  gewissen  geistigen  Tragheit  sehr  unsicherer  Gang  wahrend  etwa 
4  Wochen.  Manchmal  Gefiihl  von  Pelzigsein  in  den  FuCsohlen  und  in  der 
Knochelgegend.  Wahrend  einiger  Tageplotzlich  auftretendesDoppelt- 
sehen.  1901:  im  allgemeinen  ganz  gesund,  abgesehen  vom  zeitweisen 
Gefiihl  von  Mattigkeit  und  Ubelkeit.  Anstrengende  Hochgebirgstouren 
ohne  besondere  Miihe.  1902:  allmahlich  beginnende  und  langsam  zu- 
nehmende  Erkrankung  mit  Druckgefuhl  im  Kopf,  Unfahigkeit  zu  geistiger  Ar- 
beit, krankhaft  gesteigerte  Empfindlichkeit  des  Gehors  (auch  bei  guter  Musik 
manchmal  entstellter  Klangcharakter !),  Erschwerung  der  Sprache,  Doppeltsehen, 
Schwache  im  linken  Arm,  Unsicherheit  beim  Gehen  namentlich  nachts;  nie  eigent- 
liche  Schmerzen. 
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Befuud:  Psychisch:  Keine  sicheren  Ausfallserscheinungen ;  nur  subjektives 
Empfiuden  einer  gewissengeistigenTriigheit.  Sprache  etwas  I  a  n  g  - 
sam,  monoton;  besonders  das  Singen  im  Gegensatz  zu  friiher  erschwert.  Doppelt- 
sehen;  InsufficienzdesAbducens  rechts,  des  Bectus  superior  links.  Tempo- 
rale  Abblassung  der  Papillen  besonders  rechts.  Sehscharfe  rechts 
starker,  als  der  Atropine  entspricht,  herabgesetzt.  Keine  Skotome ;  un- 
regelmafiige  Gesichtsfeldeinschrankung  fur  blau,  rot  und  grim  (Dr.  Bart  els  Augen- 
klinik,  Erlangen).  Neigung  zum  Verschlucken.  Ataxie  der  Arme  be- 
sonders links  bei  auslosbaren  Sehnenref lexen;  „sandiges"  Gefiihl  in  den 
Fingerspitzen.  Gang'  leicht  ataktisch;  Stehen  mit  geschlossenen  Augen,  auch 
breitbeinig  recht  unsicher.  Ataxie  bei  Zielbewegungen  mit  den  groflen  Zehen; 
sehr  lebhafte  Patellar-  nnd  Achillessehnenreflexe ;  Babinski  beiderseits  positiv. 
Bauchdecken-  und  Ore m aster reflexe  kaum  auslosbar.  Erectionen  seltener 
als  friiher;  Neigung  zur  Obstipation.  Keine  objektiv  nachweisbaren  Sensibilitiits- 
storungen,  keine  Schmerzen. 

Der  Beginn  mit  einer  initialen  Aifektion  der  oberen  Extremitaten 
ist  selten.  In  solchen  Fallen  setzt  dann  das  Leiden  gewohnlich  mit 
einer  einseitigen  Unsicherheit  oder  „Zittern"  in  den 
Arm  en  ein  —  Erscheinungen,  denen  sich  meist  bald  anderweitige 
spinale  und  cephalische  Symptome  liinzugesellen. 

c)  In  einer  grofleren  Zahl  der  Falle  entwickeln  sich 
typische  Symptomenkomplexe  mit  imgefahr  gleickmafiiger 
und  gleichzeitiger  Auspragung  cerebraler  und  spinaler  Sym- 
ptome. Das  Leiden  setzt  dann  mit  Kopfschmerzen ,  Schwindel- 
anfallen,  Sehstorungen ,  Doppeltsehen ,  geringfiigiger  Erschwerung 
der  Sprache,  Verschlechterung  des  Ganges,  Mudigkeit  und  Schwache 
in  den  Beinen,  leichten  Blasenstorungen  und  Parasthesien  ein;  die 
Einzelsymptome  sind  dabei  teils  fliichtig,  teils  nur  angedeutet,  so 
dafi  der  objektive  Befund  fiir  die  Vielseitigkeit  der  subjektiven  Be- 
schwerden  eine  „geniigende"  organische  Grundlage  scheinbar  kaum 
findet  und  Arzt  und  Umgebung,  namentlich  bei  jlingeren  weiblichen 
Individuen  in  den  Entwicklungsjahren,  bei  gleichzeitigen  Zeichen 
von  Anamie  und  Chlorose  geneigt  sind,  den  ganzen  Symptomenkom- 
plex  auf  die  Stoffwechselstorungen  oder  auf  eine  begleitende  „Hysterie" 
zuruckzufiihren.  Wir  haben  wiederholt  Falle  beobachtet,  in  denen 
die  ersten  Erscheinungen  der  multiplen  Sklerose  bei 
Madchen  mit  der  Pub ertatsentwicklung  unter  gleich- 
zeitigen Menstruationsstorungen  und  Erscheinungen 
von  „Bleichsucht"  beg  aim  en.  Die  Moglichkeit,  die  eigentliche 
und  wohl  wesentlichste  Ursache  der  Beschwerden,  namlich  die  begin- 
nende  organische  Nervenkrankheit  zu  tibersehen,  liegt  in  vielen  Fallen 
um  so  naher,  weil  namentlich  die  auffallige  Ermiidbarkeit  und  die 
Schwindelerscheinungen  gemeinsame  Ziige  beider  Erkrankungen  sind. 
Auch  in  solchen  Fallen  kann  eine  Friih diagnose  auf  Grund  von 
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Opticusaffektionen,  von  fliiclitigem  Doppeltsehen,  leichten  Blasensto- 
rungen,  des  Babinskischen  Sehnenphanomens  unci  des  Fehlens  der 
Bauchdeckenreflexe  moglich  sein. 

In  einer  Minderzahl  der  Falle  dieser  Rubrik  beginnt  das  Leiden 
ganz  plotzlich  in  Form  eines  initialen  apoplektiformen 
Insults;  in  anderen  Beobachtungen  wiederum  erfolgte 
t r o t z  fruhzeitiger  cerebr  o  spinaler  S  y m p t o m e  e i n e 
der  art  langsame  Weiterentwicklung  des  Leidens  mit 
inter  cur  rent  en  Besserungen,  d  a  £  z.  B.  in  einem  Fall 
unserer  Beobachtung  nacli  tiber  zwei  Jahrzehnten  ein 
vollkommen  ausgepragtes  Bild  noch  fehlte. 

Ich  lasse  6  Eigenbeobachtungen  folgen,  welche  diesen  variieren- 
den  Beginn  mit  cerebrospinalen  Symptomen  erkennen  lassen.  Der 
erste  Fall  soil  namentlich  auch  zeigen,  daB  die  multiple  Sklerose  bei 
Madchen  in  der  Pubertatsentwicklung  mit  vagen  Symptomen  sich  ein- 
stellen  und  anfanglich  durch  Zeichen  von  Chlorose  verdeckt  sein 
kann.   Fine  der  Eigenbeobachtungen  ist  autoptisch  kontrolliert. 

K.  Marg.,  30  Jalire  alte  Naherin.  Aufenthalt  in  der  medizinischen  Klinik 
in  Erlangen  vom  16./V.  bis  28./V.  1903. 

Der  Vater  4  Jahre  lang  psychotisch;  jetzt  gesund.  Aufler  zeitweisen  Kopf- 
schnierzen  in  der  Kindheit  stets  vollkommen  gesund  bis  zum  Auftreten  der 
Menses  im  14.  Jahr.  Damals  „Bleichsiicht"  mit  Unregelmafiigkeit  der 
Periode,Kopfschmerzen,Schwindelanfallen,HerzklopfenmitAngst- 
gefiihl,  auffallenderErmudbarkeitderBeine.  Das  letztereSymptom 
persistierend  und  ganz  allmahlich  an  Intensitat  zunehmend.  Mit 
17  Jahren  haufiges  Vers chlucken  und  Blasenstorung  (haufiger  Urindrang 
bei  langeren  Pausen  zwischen  Drang  und  Entleerung).  Seit  1  Jahr  voriibergehend 
Doppelsehen,  taubes  Gefiihl  und  Mattigkeit  in  den  sich  kalt  anfuhlenden 
Arm  en,  wesentliche  Verschlechterung  des  Ganges  mit  Kribbeln  in  den 
FuBsohlen;  nie  Schmerzen. 

Befund:  Leichte  VergeClichkeit;  weint  mitu liter  bei  ganz  ge- 
ringfiigigen  aulieren  Anlassen.  Echter  Nystagmus.  Insufficienz 
des  rechten  Abducens,  linke  Pupille  >  rechte,  bei  guter  Peaktion.  Augen- 
hintergrund  frei.  Fibrillarer  Tremor  der  Zunge.  Leichte  Ataxie  bei  Ziel- 
bewegungen  mit  den  A r men  (bei  lebhaften  Sehnenreflexen  daselbst).  Knie 
undHliftbeuger  besonders  links  maCig  paretisch;  beim  Kniehackenversuch 
heiderseits  starke  Ataxie,  ebenso  bei  Zielbewegungen  mit  den  Zehen;  gesteigerte 
Patellarsehnenreflexe,  leichter  FuBklonus;  ausgepragter  doppelseitiger  „Ba- 
hinski".  Fehlende  Bauchdeckenreflexe.  Gang  deutlich  ataktisch;  Ab- 
weichen  nach  links  (s.  o.!).  Blasenstorung  zurzeit  fehlend  (s.  o.).  Sensibilitat 
intakt,  hochstens  an  den  Zehen  fur  alle  Qualitaten  etwas  abgeschwacht.  Keine 
Schmerzen. 

Dr.  Kath.,  26  Jahre  alte  Okonomentochter.  Eigenbeobachtung  aus  der 
medizinischen  Klinik  in  Erlangen  1903. 

Aufier  leichter  Influenza  vor  mehreren  Jahren  nie  krank.  Allmahlicher  Be- 
ginn des  jetzigen  Leidens  im  Alter  von  21  Jahren  mit  leichter  Ermud- 
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barkeit,  mehrmonatlichem  Ausbleiben  der  Menses,  Schwache  zuerst  im 
link  en,  dann  im  rechtenBein;  spaterhin  wurde  der  Gang  zunehmend  un- 
sicher  und  schwankend,  dann  das  Auge  und  Gehor  sowie  die  Sprache 
schlechter;  auJBerdem  Gedachtnisschwache  und  Obstipation. 

Befnud:  Demenz  leichteren  Grades.  Schwerfallige,  langsame  mono- 
tone Sprache.  Deutliche  temporale  Abb  las  sung  der  Papillen  besonders  rechts 
bei  geringfiigiger  Herabsetzung  des  Sehvermogens  und  nystagmusartigen 
Zuckungen  in  den  seitlichen  Endstellungen.  Fibrillarer  Tremor  der  Zunge. 
Herabsetzung  des  Horvermogens  rechts.  Deutliche  Ataxie  in  beiden  Arm  en  bei 
lebhaften  Sehnenreflexen.  Beim  Aufsetzen  im  Bett  Zittern  des 
Kopfes  und  Sc h wank un gen  des  Bumpfes.  Spastische  Parese  der 
B e i n e  m i t  starker  Ataxie  beim  Kniehackenversuch.  B a b i n s k i  beiderseits  aus- 
gesprochen  positiv.  Bauchdecken reflex  nur  oben  rechts  angedeutet. 
Leichte  Blasenstorung  (muB  sich  bei  Urindrang  beeilen).  Inkontinenz  bei  ge- 
legentlichem  Durchfall ;  Menses  jetzt  in  der  Ordnung.  Zur  Zeit  normale  Sensibilitat ; 
keine  Schinerzen. 

Schm.  M.,  40  Jahre  alte  Webersfrau.  Aufenthalt  in  der  medizinischen 
Klinik  in  Erlangen  vom  2./XII.  1889  bis  17./I.  1890. 

Allmahlicher  Begin n  ohne  erkennbare  Ursache  vor  6  J ah r en 
mit  zunehmender  Steifigkeit  in  den  Beinen  und  Zittern  derselben  beim 
Gehen;  auBerdem  Kopfschmerzen,  Sch  wind  elan  falle,  Ohrenklingen ;  seit 
4  Jahren  Zittern  in  den  Armen  mit  Steifigkeit  der  Finger  rechts,  Schluckstorung, 
„Zuckungen"  im  ganzen  Korper,  besonders  in  den  Beinen,  Blasenstorung  (s.  u.). 

Befund :  Psychische  Debilitat;  Zwangslachen  und  Z wangsweinen.. 
Nystagmus  in  den  Endstellungen ;  t  e  m  p  o  r  a  1  e  A  b  b  1  a  s  s  u  ng  der  Papillen  (rechts 
erhebliche  Kapseltriibung,  Augenerkrankung  in  der  Kindheit).  Zunge  etwas  nach 
rechts  abweichend;  rec  liter  Mundfacialis  leicht  paretisch.  Starker  In  - 
tentionstremor  der  Arme,  rohe  Kraft  daselbst  beiderseits  herabgesetzt; 
Parese  der  Fingerstrecker  der  rechten  Hand.  Starke  Parese  der  Beine  bei 
Steigerung  der  Sehnenref  lexe.  Gehen  ohne  Unterstiitzung  unmoglich,  Nach- 
schleppen  der  Beine  und  starkes  Zittern  des  ganzen  Korpers  dabei. 
Blasenstorung  (kann  bei  Harndrang  den  Urin  nicht  zurtickhalten).  Vorliber- 
gehend  Incontinentia  alvi.    Zur  Zeit  normale  Sensibilitat,  keine  Schmerzen. 

Arnet,  Cornelia,  21  Jahre  alt.1) 

Keine  Hereditat ,  keine  Krankheitsursachen  zu  eruieren ;  stets  gesuncl  bis 
2  Jahre  ante  mortem.  Allmahlicher  Beginn  des  Leidens  mit  Miidigkeit, 
Schwindel,  Schleier  vor  den  Augen,  Gefiihl  von  Schwere  in  den 
unteren  Extremitaten,  Ameisenlaufen  im  rechten  Bein,  Neigung 
zum  Weinen,  Doppelsehen. 

Befund:  Geistige  Debilitat  bei  euphorischer  Stimmungslage ;  Zwangslachen 
und  Z wangsweinen.  Skandierende,  spaterhin  kaum  verstandliche  Sprache.  Nystag- 
mus in  den  seitlichen  Endstellungen ;  temporale  Abblassung  beider  Papillen,  Diplopie 
besonders  morgens;  Herabsetzung  der  Sehscharfe  von  wechselnder  Intensitat;  keine 
Skotome,  Gaumensegelparese.  Zunehmende  spastische  Parese  der  Extremitaten  mit 
gesteigerten  Sehnenreflexen  und  positivem  Babinski  nach  leichter  linksseitiger  Hemi- 

:)  Ich  verdanke  die  Uberlassung  dieses  Falles  Herrn  Dr.  von  Bad  (Niirnberg), 
der  mir  auch  nach  dem  im  Friihjahr  1903  erfolgten  Tode  der  Patientin  das  Riicken- 
mark  und  Teile  des  Hirnstammes  iibersandte. 
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parese.  Intentionstremor  der  Arme ;  spastisch-paretischer  Gang ;  Romberg  Uro- 
genitalsystem  olme  Befund,  haufige  Erstickungsanfalle.  Nie  Schmerzen.  Verlauf: 
langsam  fortschreitend  mit  voriibergekenden  leichten  Bessernngen. 

Tod  im  Friihjahr  1903  zn  Niirnberg.  Die  von  dem  behandelnden  Arzt,  Herrn 
Dr.  von  Had  (Ntirnberg)  ausgefiihrte  Sektion  fand  zahlreiche  sklerotische  Herde 
im  Marklager  und  im  Hirnstamm.  Teile  des  letzteren  und  die  Medulla  spinalis 
standen  mir  zur  Verftigung.  Die  Untersuchung  ergab,  dai]  ein  anfierordentlich 
fortgeschrittener,  der  Beobachtung  von  Schoczynski  ahnlicher  Fall  von  echter 
multipler  Sklerose  vorliegt,  insofern  fast  in  alien  Hohen  des  Hirn- 
stammes  und  des  Riicken  marks  annahernd  der  ganze  Querschnitt 
oder  zumindest  der  grofite  Teil  desselben  befallen  war. 

Beschreibung  der  nacli  der  Palschen  Modifikation  der  Weigertschen  Mark- 
scheidenfarbung  tingierten  Querschnitte  (cf.  Tafel  II,  Figur  5). 

Hirnstamm:  Frontalschnitt  zwischen  vorderem  und  hinterem 
Vierhiigel:  Grofie,  z.  T.  konfluierende,  bzw.  nur  durch  schmale  gelichtete  Zonen 
getrennte,  ungemein  scharf  begrenzte,  unregelmafiig  geformte  Herde.  An  beiden 
Seiten  symmetrisch  erhalten  eine  Bandzone,  die  dem  oberflachlichen  Mark  der  Vier- 
hiigel entspricht.  Am  starksten  ergriffen  beiderseits  die  Gegend  der  oberen  Schleife, 
des  Oculomotoriuskerns  und  des  hintern  Langsbiindels. 

Frontalschnitt  durch  die  hinterenVierhugel:  Nur  periphere  Bezirke 
normal  und  auCerdem  noch  eine  centrale  erhaltene  Partie,  die  an  einer  Stelle  mit 
den  ersteren  durch  einen  Auslaufer  in  Verbindung  steht;  die  Randpartien  von  ver- 
schiedener  Breite  und  innen  mit  Buchten  und  Zacken  versehen,  bei  schroffem  Uber- 
gang  zwischen  normalen  und  degenerierten  Markscheiden.  Diese  unregelmaCig  er- 
haltene Zone  zeigt  an  der  Peripherie  mehrere  kleinere,  etwa  stecknadelkopfgrofie 
Herde.  Am  besten  sind  hier  erhalten  die  hinteren  Vierhiigel  nebst  ihrem  Mark 
beiderseits;  zerstort  sind  hauptsachlich  die  Gegend  der  Bindearmfasern  und  des 
Trochlearisstammes. 

Schnitt  durch  die  Briickenmitte:  Annahernd  symmetrisch  beiderseits 
nur  schmale  Randzone  medial-dorsal  und  medial- ventral  erhalten,  auCerdem  noch  an  der 
seitlichen  Umgrenzung  kleine  periphere  Bezirke ;  sonst  der  ganze  Querschnitt  befallen. 

Schnitt  in  Hohe  des  Glossopharyngeus-Vaguskernes:  Erhalten  ist 
nur  Gegend  der  linken  Pyramide  und  Olive,  doch  auch  hier  in  den  Fibr.  cerebelli 
olivares  et  intraolivares  stecknadelkopfgroCe  Herde;  links  noch  gefarbt  z.  T.  die 
aufieren  Bogenfasern  und  ein  schmaler  Band  der  Kleinhirn-Seitenstrangbahn,  rechts 
sind  nur  noch  intakt  ein  schmaler  dorsaler  Bandstreifen  an  den  Pyramiden  und  die 
Gegend  der  Corp.  restif. 

Schnitt  in  der  Hohe  des  Hypoglossuskernes:  Herd  fast  den  ganzen 
Querschnitt  einnehmend;  dorsal  beiderseits  symmetrisch  nur  schmale  Bandzone  er- 
halten; an  der  Peripherie  links  in  der  Gegend  der  absteigenden  Quintuswurzel  noch 
kleine  Partien  erhalten  und  aufierdem  in  der  Gegend  der  Corp.  restif.  schmaler 
Randbezirk  von  ungleichem  Durchmesser. 

Schnitt  durch  den  Calamus  scriptorius  der  Medulla  oblongata: 
Rechte  Halfte  fast  vollig  entmarkt  bis  auf  eine  kleine  dorsalventrale  Partie,  in  der 
linken  ein  groCer  centraler  Herd,  der  von  noch  normalem  Gewebe  umscheidet  ist. 
Die  Pyramidenbahn  ist  links  besser  als  rechts  erhalten. 

Oberes  Hals  mark:  Querschnitt  ganz  befallen  bis  auf  Reste  der  Vorder- 
strange  und  Hinterstrange  beiderseits. 

Mittleres  Halsmark:  Ganze  linke  Halfte  erkrankt  bis  auf  kleine,  vorn 
und  medial  gelegene  Teile  des  Vorderstranges,  eine  kleine  Randpartie  am  Hinter- 
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Strang  unci  dem  hinteren  Abschnitt  des  Seitenstranges ;  reclits  ebenfalls  nur  Vorder- 
strang  (in  etwas  grofierer  Ausdehnung  als  links)  erhalten  und  von  hier  aus  eine 
(aber  ziemlich  gelichtete)  Randzone  um  die  vorderen  Abschnitte  des  Seitenstranges 
und  periphere  Begrenzuug  des  Hinterstranges. 

Unteres  Hals  mark:  Nur  eine  kleine  Stelle  an  der  Spitze  des  rechten 
Hinterhorns  und  stark  gelichtete  Bezirke  an  der  Peripherie  des  Seitenstranges  er- 
halten. 

Oberes  Brustmark:  Nur  noch  vordere  mediale  Partie  des  Vorderstranges 
und  Randzone  am  Hinterstrang  beiderseits  gefarbt,  auCerdem  stark  gelichtete  peri- 
phere, rechts  etwas  besser  erhaltene  Streifen  an  den  Seitenstrangen. 

Mittleres  Brustmark:  Vom  ganzen  Querschnitt  nur  vordere  Partie  des 
Vorderstranges  beiderseits  erhalten  und  rechts  noch  eine  gelichtete  Randzone,  welche 
sich  von  vorn  her  um  die  vorderen  Teile  des  Seitenstranges  erstreckt;  auch  die 
Hinterstrange  hier  ganz  entmarkt. 

Unteres  Brustmark:  Wiederum  der  ganze  Querschnitt  befallen  bis  auf 
stark  gelichtete  Randzone  an  den  Vorderseitenstrangen  beiderseits  und  rechts  an  der 
Spitze  des  Hinterhorns. 

Oberes  Lendenmark:  Symmetric;  die  peripheren  Abschnitte  der  Hinter- 
strange beiderseits  erhalten;  sonst  wiederum  der  ganze  Querschnitt  von  dem  Herd 
eingenommen. 

Mittleres  Lendenmark:  Die  ganze  linke  Halfte  ungefarbt,  rechts  nur 
Randzone  in  der  Gegend  der  Vorderseitenstrange  und  Hinterstrange  erhalten. 

Unteres  Lendenmark:  Erhalten  sind  nur  Hinterstrange  beiderseits  und 
vorderer  medialer  Abschnitt  der  Seitenstrange  und  von  hier  aus  noch  Randzone  um 
die  vordere  Partie  des  Seitenstranges  (rechts  etwas  weiter  reichend  als  links). 

Die  Untersuchung  von  nach  van  Gieson,  mit  Carmin  und  nach  Mallory  tin- 
gierten  Schnitte  ergibt  liickenlose  Neurogliawucherungen  von  dem  spaterhin  fiir  die 
multiple  Sklerose  als  charakteristisch  beschriebenen  Typus;  keine  Veranderungen 
an  den  Meningen ;  um  vereinzelte  GefaCe  innerhalb  der  Herde  starkere  perivaskulare 
Sklerose.    Sonst  keine  GefaE veranderungen. 

H.  31.,  39  Jahre  alte  Okonomenfrau.  Aufenthalt  in  der  medizinischen  Klinik 
in  Erlangen  vom  14./VII.  bis  23./VII.  1903. 

Aufier  zeitweisem  Kopfweh  nie  krank.  Allmahlicher  Beginn  des  jetzigen 
Leidens  ohne  nachweisbare  Ursache  vor  21  Jahren,  alsoimAltervonl7Jahren, 
mit  abnormer  Ermlidbarkeit  beider  Beine  und  spater  des  rechten, 
dann  auch  des  linken  Amies;  auflerdem  gelegentlich  ziemlich  heftiges 
Kopfweh  und  Dr ehsch windel,  „Triiber wer den  der  Augen".  Vor  16  Jahren 
voriibergehend  erschwerte,  lallende  Sprache,  seit  14  Jahren  haufiger 
U  rind  rang,  kann  den  Urin  nicht  niehr  solange  halten  als  friiher.  Seit  etwa 
8 — 9  Jahren  leichte  psychische  Erregbarkeit,  Neigung  zum  Weinen, 
schlechtes  Gehor  mit  „Brummen"  auf  dem  rechten  Ohr.  Seit  2  Jahren  bei  ge- 
legentlichem  Durchfall  Inkontinenz.  Nie  Schmerzen  in  den  Extremitaten ; 
stets  kalte  FiiBe;  in  der  letzten  Zeit  eigentiimliche  Anfalle  von  wenigen  Se- 
kunden.  Dauer  (unwillkiirliche  Beugung  des  rechten  Armes  mit  Schiitteln  des- 
selben,  Brennen  im  linken  Handgelenk,  Kribbeln  im  linken  Bein,  dann  in  der  gleich- 
seitigen  Schulter  und  Gesichtshalfte  mit  gelegentlichen  „Schlenkern"  des  linken 
Armes  und  Verziehen  des  Gesichts;  kein  Bewufitseinsverlust,  kein  Enurese  oder  Enco- 
prose;  nur  Gefiihl  dabei,  als  ob  sie  stark  berauscht  sei). 

Befund:  Andeutung  von  Zwangsweinen;  Sch  werbesinnlichkeit. 
Sprache  ganz  gut,  doch  subjektives  Empfinden  einerErschwerung  der- 
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selben.  Seksckarfe  rechts  kerabgesetzt,  nickt  korrigierbar,  linke  Pupille 
eine  Spur  >  als  die  rechte  und  etwas  trager,  sowie  weniger  ausgiebig  auf  Lickt- 
einfall  reagierend.  Aug  en  kin  tergrund  frei.  Un  sicker  keit  der  Arme  bei 
Zielbewegungen  (besonders  links)  und  lebkafte  Seknenreflexe  daselbst;  Handed  ruck 
besonders  links  reckt  sckwack.  Spastiscke  Parese  der  unteren  Ex- 
tremitaten  mit  wesentlick  starker  erBeteiligung  des  linke n  Beines; 
beiderseits,  kauptsacklick  aber  links  stark  gesteigerte  Seknenreflexe;  ausgesprockenster 
Babinski  beiderseits.  leickte  Ataxie  bei  Kniekackenversuck.  Feklende 
Bauckdeckenreflexe.  Steken  okne  Unterstiitzung  moglick,  aber  unsicker.  Beim 
Geken  Nacksckleifen  des  etwas  steif  gekaltenen  linken  Beins ;  Gang  leickt  paretisch, 
nickt  deutlick  ataktisck.    Sensibilitat  vollig  intakt.    Blasen stoning  (s.  o.). 

P.  W.5  40  Jahre  alte  Regieruiig-sassesorsfrau.  Aufentkalt  in  der  medi- 
ziniscken  Klinik  in  Erlangen  vom  16./VL  bis  18./VI.  1903. 

In  der  Familie  sind  wiederkolt  Geistes-  und  Nervenkrankkeiten  vorgekommen. 
(Vater  der  Patientin  war  „nervenleidend",  starb  72  Jakre  alt  an  Gekirnscklag,  ebenso 
ein  Onkel  vaterlickerseits  40  Jakre  alt ;  zwei  Sokne  des  letzteren  starben  an  Riicken- 
marksleiden  bzw.  „Geliirnerweickung" ;  ein  von  Geburt  an  abnormer  Bruder  der 
Patientin  starb  28  Jakre  alt  im  Irrenkaus  an  Riickenmarksleiden.)  Die  Patientin 
selbst  war  abgeseken  von  „Rkeumatisnius"  in  der  Jugend  und  voriibergekendem 
Okrenleiden  ganz  gesund  bis  v  o  r  6  Jakre  n.  Plotzliclier  Beginn  okne  j  e  d  e 
erkennbare  Ursacke  in  der  Kircke  mit  beftigem  Kopf sckmerz, 
starkem  Erbrechen,  Ub  el  keit,  leickte  r  BewuCtseinstriibung  okne 
Krampfe;  wurde  nack  Hause  transportiert,  lag  14  Tage  zu  Bett.  Erbrechen  und 
Kopfsckmerzen  wabrend  1  Tag  ankaltend;  dann  sehr  grofie  Mattigkeit  und  Miidig- 
keit  okne  eigentlicke  Lakmung.  Seit  dieser  Zeit  niemals  mekr  ganz  ge- 
sund, besonders  abnorm  leickte  Ermiidbarkeit  und  Unsicherkeit 
der  Hande  bei  feineren  Bewegungen.  Bei  einer  Gesellsckaft  im  Januar 
1902  plotzlich  auftreteiide  bockgradige,  sick  bald  wieder  bessernde  Schwacke 
des  reckten  Amies  okne  sonstige  Stoning  des  Allgemeinbefindens.  Darauf 
allmaklickes  Fortsckreiten  der  Erkrankung  unter  Versckwinden  der 
Kopfsckmerzen:  Vergefilichkeit,  abnorm  leicbtes  Lacken  und  Weinen, 
manckmal  Doppeltseken,  Sprackstorungen  von  of  t  rasck  wacksender 
In  ten  sitat,  Stukl  verstopf  ung,  Blasenstb'rung  (s.  u.),  groBe  Sckwacke 
(z.  Z.  besonders  im  linken  Arm.) 

Befund:  Vergefilickkeit;  sekr  sckreckkaft.  Andeutung  von  Zwangs- 
lacken  und  Zwangsweinen.  Zeitweise  Erschwerung  des  Spreckens  be- 
sonders in  Affekten.  Geringer  Nystagmus  in  den  seitlicken  Endstellungen ;  In- 
sufficienz  des  reckten  Abducens;  voriibergekend  Diplopie.  Atmung  kann 
nur  kurze  Zeit  bei  negativem  Befund  an  den  Atmungsorganen  angekalten  werden. 
Leickte  linksseitige  Extremitatenparese.  Sekr  starke  Ataxie  bei  Ziel- 
bewegungen in  den  Armen  besonders  links  bei  leickt  gesteigerten  Seknenreflexen ; 
Handedruck  links  sckwack.  In  den  Beinen  nur  Beugung  des  Knies  links  >  reckts ; 
leickte  Hypertonic  bei  passiver  Bewegung;  Patellarsebnenreflexe  gesteigert,  links  >> 
reckts ;  voriibergebend  Dorsalreflexion  der  groBen  Zeke  beim  Streicken  am  Zekenballen. 
Starke  Ataxie  der  Beine  besonders  links.  Bauckdeckenreflexe  feblen. 
Blasenstorung  (manckmal  kaufiger  Urindrang  okne  Erfolg).  Obstipation.  Sen- 
sibilitat auck  in  den  distalen  Enden  der  Extremitaten  objektiv  z.  Z.  intakt. 


Die  anatomische  Begrlindung1)  fiir  diese  variable  Erscheinungs- 
weise  der  multiplen  Sklerose  im  Initialstadium  liegt  wohl  zunachst 
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darin,  dafl  auch  die  Herdentwicklung  an  verschiedenen  Stellen  bald 
im  Gehirn  und  Nervus  opticus,  bald  im  Ruckenmark  beginnen  kann. 
Im  einzelnen  Fall  allerdings  ist  der  RiickschluB  von  dem  fruhesten 
klinischen  Symptom  auf  den  zuerst  von  den  Plaques  befallenen  Teil 
des  Centralnervensystems  nur  mit  groflter  Reserve  moglich,  da  nicht 
nur  zahlreiche  andere  Herde  infolge  der  relativen  Integritat  der 
Ganglienzellen  und  Nervenfasern  „latentu  sein,  sondern  auch  an 
solchen  Stellen  liegen  konnen,  deren  Lasion  keine  z.  Z.  bekannten 
neurologischen  Ausfalls-  und  Reizerscheinungen  macht.  DaB  die  Sym- 
ptome  in  den  unteren  Extremitaten  gewohnlich  am  fruhesten  beginnen 
und  auch  spaterhin  meist  am  starksten  ausgepragt  sind,  hat  wohl, 
wie  wir  schon  an  anderer  Stelle  betonten,  seinen  Grand  darin,  daB 
bei  einem  ProzeB  mit  weiter  Aussaat  zahlreicher  Herde  im  ganzen 
Centralnervensystem  im  grofien  und  ganzen  diejenigen  Bahnen  am 
leichtesten  und  intensivsten  geschadigt  werden,  welche  am  langsten 
sind.  Die  langsame  Weiterentwicklung  des  Leidens  erklart  sich  aus 
dem  ansgesprochen  chronischen  Charakter  des  pathologisch-anatomi- 
schen  Prozesses;  der  Verlauf  ist  aber  seltener  einfach 
chronisch  progressiv  als  chronisch  progressiv  mit 
intercurrenten,  manchmal  plotzlich  einsetzenden  Ver- 
se hli  mm  erun  gen  und  gelegentlichen  auffalligen  Besse- 
rungen.  Wodurch  sind  diese  Oscillationen  des  klinischen  Bildes, 
welche  sich  mit  besonderer  Vorliebe  in  fruheren  Krankheitsstadien 
geltend  machen,  verursacht?  Auf  Grund  der  histologischen  Details 
konnen  wir  als  wesentlichste  Ursache  weder  einen  raschen  Unter- 
gang  und  eine  darauf  folgende  Regeneration  von  Achsenzylindern 
noch  eine  neue  Markscheidenumhiillung  annehmen;  wir  selbst  haben 
in  unsern  autoptisch  kontrollierten  Fallen  auch  niemals  Bilder  ge- 
sehen,  die  fiir  ein  rapides  Aufschieften  neuer  Plaques  sprechen. 
Nach  unseren  Erfahrungen  handelt  es  sich  bei  der  echten  multiplen 
Sklerose  im  Gegensatz  zu  den  sekundaren  Formen  (besonders 
nach  disseminierten  Entziindungsherden)  niemals  urn  die  rasche  Ent- 
wicklung  eines  ausgepragten  Bildes,  sondern  nur  um  das  gelegent- 
lich  plotzliche  Einsetzen  von  Einzelerscheinungen  und  solchen  Sym- 
ptomenkomplexen,  die  auf  einen  einzelnen  Herd  oder  nur  ganz  wenige 
Plaques  zuriickzufiihren  sind  (z.  B.  Hemiparesen).  Aber  auch  in 
solchen  Fallen  war  bei  unserem  Material  der  Beginn  meist  nur 


*)  Im  Interesse  einer  ubersichtlichen  Darstelhmg  muC  ich  mit  der  Besprechuiig 
der  Verlaufseigentiimlichkeiten  einen  kurzen  Hinweis  auf  die  anatomische  Begriindung- 
derselben  verbinden;  hinsichtlich  aller  Einzelheiten  verweise  ich  aber  auf  das  ein- 
schlagige  Kapitel  (Path.  Anatomie  und  Pathogenese). 
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scheinbar  ein  plotzlicher;  gewohnlich  eilten  vage,  oft  nur  durch  ge- 
nauestes  Befragen  zu  eruierende  Prodromalien  voraus,  die  bewiesen,  dafi 
in  letzter  Linie  nicht  ein  akuter  Anfang,  sondern  nur  eine  akute  Ver- 
schlimmerung  vorlag.  Obwohl  wir  wahrend  der  ganzen  Krankheitsdauer 
ein  allmahliches  Fortschreiten  des  anatomischen  Prozesses  und  ins- 
besondere  auch  im  allgemeinen  eine  stetige  Neuentwicklung  von  Herden 
supponieren mtissen,  so  steht doch  das  akute  Einsetzen  einzelner 
Symptome  —  wenigstens  z.  T.  —  wohl  damit  in  Zusammenhang,  dafi 
die  Ausfallserscheinungen  „indirekte"  Herdsymptome  darstellen,  welche 
durch  sekundare  Storungen  der  Saftezirkulation  im  Gefolge  der  mach- 
tigen  neugebildeten  Neurogliamassen  entstehen  und  einer  raschen  Riick- 
bildung  fahig  sind  (cf.  Redlich).  Es  ist  nicht  unmoglich,  dafi  dabei 
reparable  Quellungszustande  der  Achsenzylinder  eine  Bolle  spielen. 
Darauf,  dafi  die  Oscillationen  des  klinischen  Bildes  nicht  durch  ein 
plotzliches  AufschieBen  der  machtigen,  und  nach  unserer  Meinung 
stets  ganz  langsam  erfolgenden  Neurogliawucherungen  zu  erklaren 
sind,  weist  auch  eine  interessante  Beobachtung  Uhthoffs  bin. 
Uhthoff  sah  einen  Kranken,  bei  dem  apoplektiform  eine  spaterhin 
rezidivierende,  auf  einer  peripheren  Opticusaffektion  beruhende  Am- 
blyopic gleichzeitig  mit  einer  Parese  der  rechten  Korperhalfte  ein- 
trat.  Dieses  wiederholte,  gleichzeitige  Auftreten  von  Ausfallserschei- 
nungen, die  auf  getrennten  Herden  beruhen,  spricht  durchaus  gegen 
die  Erklarung  der  Schiibe  durch  eine  rapide  Entwicklung  der  Plaques. 
Wenn  wir  nun  die  weitere,  auch  an  anderer  Stelle  zitierte  Beobach- 
tung Uhthoffs  beriicksichtigen,  daB  forcierte  Anstrengungen  im 
Bereich  der  unteren  Extremitaten  gelegentlich  einen  direkt  ver- 
schlimmernden  Einflufi  auf  die  Sehstorungen  bei  der  multiplen  Skle- 
rose  besitzen,  ist  wohl  die  Hypothese  geniigend  gestiitzt,  daB  die 
Schwankungen  im  Gesamtzustand  keineswegs  durch  grob-anato- 
misch  und  mikroskopisch  nachweisbare  Veranderungen  innerhalb  der 
Herde  bedingt  sein  mlissen.  Da  die  raschen  Verschlimmerungen  und 
Besserungen  gelegentlich  nicht  nur  die  Einzelerscheinungen  sondern 
das  Gesamtbild  betrelfen,  ware  es  auch  kaum  verstandlich,  dafi  die 
doch  aufierst  zahlreichen  Herde  histologisch  stets  gleichzeitig  die- 
selben  Degenerationen  und  reparatorischen  Prozesse  aufweisen  sollten. 
Wir  stellen  uns  vielmehr  vor,  da6  namentlich  im  Beginn  der  multiplen 
Sklerose  kein  direkterParallelismus  zwischen  dem  Verhalten  der  Achsen- 
zylinder im  histologischen  Praparate  und  deni  Grade  der  Funktions- 
storung  derselben  existieren  mu6.  Wenn  auch  die  teilweise  „Ent- 
markung"  der  Achsenzylinder  die  anatomische  Integritat  derselben 
nicht  wesentlich  gefahrdet,  so  kann  doch  damit,  vor  allem  bei  mehr- 
facher  Unterbrechung  desselben  Systems  durch  verschiedene  Herde, 
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eine  voriibergehende  und  auch  insofern  dauernde  Funktionsstorung  ver- 
bunden  seinr  als  die  Nervenleitung  in  den  im  Bereich  der  Plaques 
liegenden  Fasern  schon  bei  einer  relativ  geringfiigigen  Steigerung 
der  Anspriiche  an  die  Funktion  und  unter  der  Riickwirkung  aller 
jener  Momente,  welche  schon  in  der  Norm  das  ganze  Nervensystem 
ungiinstig  beeinflussen  (forcierte  Anstrengungen,  Ermudung,  Zirku- 
lations-  und  Ernahrungsstorungen),  um  so  leichter  versagt.  Nur  von 
diesem  Gesiclitspunkte  aus  ist  die  von  Uhthoff  bewiesene  (s.  oben) 
Tatsache  des  eigentiimlichen  Zusammenhanges  und  der  Beherrschung 
der  von  ganz  verschieden  lokalisierten  Herden  abhangigen  Symptome 
durch  auffallend  gleichmaBige  EinfLiisse  zwanglos  erklarlich.  Wir 
sind  also  im  Anklang  an  Redlich  der  Meinung,  daB  in  den  Fallen 
von  multipler  Sklerose  mit  erheblicheu  Exacerbationen  und  weit- 
gehenden,  sogar  eine  Heilung  vortauschenden  Remissionen  im  Gesamt- 
bild  weniger  gewisse  histologisch  nachweisbare  gieiclizeitige  Verande- 
rungen  innerhalb  der  zahlreichen  ursachlich  bedeutsamen  Herde, 
sondern  mehr  reparable  „funktionelle"  Storungen  der  Nervenleitungen 
fiir  die  Scliwankungen  von  Bedeutung  sind.  Fur  die  stete  Entwick- 
lung  neuer  Krankheitssymptome  bei  der  allmahlichen  Progression  des 
Leidens  mussen  wir  allerdings  in  letzter  Linie  dennocb  das  schon 
oben  betonte  stetige  Fortschreiten  des  pathologisch  -  anatomischen 
Prozesses  auch  mit  fortwahrender  Bildung  neuer  Krankheitsherde  als 
Grundursache  annehmen. 

Trotz  dieser  Differenzen  der  klinischen  Erscheinungsweise  kon- 
statiert  man  nun  in  der  grofien  Mehrzahl  der  Falle,  die  in  die  Klinik 
Aufnahme  finden,  eine  sinnfallige  Ubereinstimmung  in  den 
Grundziigen  des  Gesamtbildes  unter  der  Voraussetzung,  da6 
bei  der  Fliichtigkeit  initialer  Symptome  das  momentane  Zustandsbild 
durch  genaueste  anamnestische  Erhebungen  erganzt  wird.  Zunachst 
handelt  es  sich  gewohnlich  um  jugendliche  und  sonst  meist  durch- 
aus  gesunde  Individuen,  bei  den  en  weder  ein  hereditar-familiares 
Nervenleiden  noch  wesentliche  auBere  Krankheitsursachen  nachzu- 
weisen  sind.  Fast  jeder  Patient  zeigt  zwar  im  momentanen  Zu- 
standsbild namentlich  in  friiheren  Krankheitsstadien  gewisse  und  ge- 
legentlich  hervorstechende  Besonderheiten ;  aber  die  Kombination 
spinaler  Symptome,  die  sich  in  den  Beinen  bei  gleichzeitiger 
Aufhebung  bzw.  Abschwachung  der  Bauchdeckenreflexe  und  leichten 
fliichtigen  Blasen-  und  Sensibilitatsstorungen  in  Form  spastischer 
Paresen  und  in  den  Armen  durch  leichte  ataktische  Bewegungssto- 
rungen  bzw.  Intentionstremor  auBern,  mit  Augenstorungen 
einer seits  (Opticusaffectionen ,  Nystagmus,  Augenmuskelparesen) 
und    Gehirnerscheinungen    andererseits  (Zwangslachen, 
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Schwindel,  apoplektiforme  Anfalle,  Sprachstorungen,  Schlingbeschwer- 
den  usw.),  kehrt  fast  in  80  °/0  unserer  Falle  wieder.  Wenn  man  nun 
neben  dieser  charakteristischen  Vereinigung  ungemein  haufiger  spi- 
naler  Symptome  mil  Gehirn-  und  Augenstorungen  gleichzeitig  das 
jugendliche  Alter  des  Patienten,  das  Fehlen  wesentliclier  Krankheits- 
ursachen  und  hereditar-familiaren  Nervenleiden,  das  fast  stets  schmerz- 
freie  und  gute  Allgemeinbefinden,  den  fast  konstanten  Mangel  an 
dauernden,  ausgebreiteten,  nanientlich  dissoziierten  Sensibilitatssto- 
ruugen  und  „degenerativen"  Muskelatrophien  beachtet,  so  erhalt 
man  ein  nach  unseren  Erfahrungen  in  seinen  Grundziigen  mono- 
tones Gesamtbild.  Diese  Monotonie  der  Grundziige  des  klinischen 
Bildes  wird  nur  dadurch  vielfach  verdeckt,  daf)  das  Mischungs- 
verhaltnis  der  spinalen  Symptome  einerseits  mit 
den  Gehirn-  und  Augenstorungen  andererseits  ein 
quantitativ  und  qualitativ  variables  ist,  und  im  mo- 
rn entanen  Zustandsbild  eiuzelne,  fast  regelmafiig 
wiederkehrende,  aber  fliichtige  Komponenten  fehlen 
konnen.  So  vermifit  man  gelegentlich  die  Augenstorungen  scheinbar 
ganz;  sie  verraten  sich  aber  auch  dann  meist  bei  exakter  Anamnese 
durch  fluchtiges  Doppelsehen  oder  ohne  Residuen  verschwindende  Seh- 
storungen.  Dadurch,  daB  sich  die  spastischen  Paresen  an  den  unteren 
Extremitaten  mit  Abschwachung  der  Bauchdeckenreflexe  und  leichten 
Blasen-  und  Sensibilitatsstorungen,  unter  den  Augensymptomen 
bald  mit  Opticusalfektionen  bald  mit  Augenmuskelparesen  bzw.  Nystag- 
mus und  unter  den  cerebralen  Symptomen  bald  mit  apoplekti- 
formen  und  Schwindelanfallen  bald  mit  Zwangslachen,  Monotonie  oder 
Bradylalie  der  Sprache  usw.  vereinigen,  entsteht  in  den  einzelnen 
Fallen  eine  unendliche  Mannigfaltigkeit  der  Symptomenbilder  trotz  der 
stereotypen  Wiederkehr  jener  Kombination  mehr  minder  regelmaBiger 
spinaler  Symptome  mit  Gehirn-  und  Augenstorungen.  Diese  scheinbar 
verwirrende  Variabilitat  der  Erscheinungsweisen  wird  dadurch  noch 
grower,  daB  die  spinalen  Symptome  sehr  Mufig  einen  „hemiple- 
gischen  Typus"  zeigen  und  die  Symptomengruppierung  auch  im 
einzelnen  Krankheitsfall  wahrend  der  verschiedenen  Phasen  quantitativ 
und  qualitativ  wechseln  kann. 

Wir  erwalmten  bereits,  da6  an  Stelle  der  auffalligen  Oscillationen 
des  Krankeitsveiiaufs  in  den  friiheren  Stadien  spaterhin  meist  ein  mehr 
stabiler  Zustand  tritt  und  die  Vielgestaltigkeit  der  Erscheinungsweisen 
beim  steten  Fortschreiten  des  Prozesses  durch  ahnlichere  und  gleiche 
Endprodukte  abgelost  wird.  Das  momentane  Zustandsbild  wird 
namentlich  dadurch  pragnanter,  da6  friihere  fliichtige,  kaum  ange- 
deutete  Symptome  wie  Blasenstorungen,  Augenmuskelparesen,  Zwangs- 
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lachen  usw.  eine  scharfere  Auspragung  gewinnen  und  mehr  minder 
dauernd  bestehen  bleiben.  Aufierdem  treten  in  den  spateren  Krank- 
heitsstadien  das  echte  oscillatorische  Zittern,  das  sich  namentlich  in 
den  Armen  und  beim  Gehen  und  Stehen  in  Form  des  charakteristischen 
Wackelns  des  Kopfes  und  Kumpfes  geltend  macht ,  und  auch  das 
Skandieren  der  Sprache  mehr  und  mehr  in  den  Vordergrund,  so  dafi 
eine  zunehmende  Anna  he  rung  an  das  von  Charcot  be- 
zeichnete,  oben  skizzierte,  „k  1  a  s  s  i  s  c  h  e"  Krankheitsbild  zustande 
kommt.  Die  wachsende  Unsicherheit  des  Kranken,  die  sich  ver- 
starkenden  Paresen,  die  allmahlich  sich  ausbildenden  Kontrakturen 
beginnen  dann  den  Kranken  an  das  Bett  zu  fesseln,  bis  in  den 
terminalen  Stadien  der  Ernahrungszustand  leidet  und  oft  unter  all- 
gemeinem  schweren  Marasmus  durch  Decubitus.  Cystitis,  und  ihren 
Folgeerscheinungen,  Aspirationspneunomien  u.  dergl.  der  Exitus  eintritt. 
Darauf,  sowie  auf  die  Krankheitsdauer  kommen  wir  noch  in  dem 
Kapitel  liber  die  Prognose  zuriick. 

In  einer  kleinen  Minderzahl  der  Falle  gelingt  es  nun  trotz 
exakter  neurologischer  Untersuchung  und  genauester  Beriicksichtigung 
des  bisherigen  Verlaufs  nicht,  die  geschilderten  monotonen  Grundziige 
des  klinischen  Bildes  bei  der  multiplen  Sklerose  zu  eruieren.  Seltenere 
Zuge  des  Krankheitsverlaufes  vereinigen  sich  mit  atypischen  Sym- 
ptomen  und  verursachen  ungewohnliche  Verlaufsformen  mit  gelegent- 
lich  uniiberwindlichen,  diagnostischen  Schwierigkeiten.  Ich  habe  ver- 
sucht,  im  folgenden  eine  kurze  Ubersicht  liber  die  wichtigsten,  un- 
gewohnlichen  Formen  zu  geben.  Aus  praktischen  Griinden  bespreche 
ich  hierbei  nicht  nur  solche  Falle,  in  denen  die  multiple  Sklerose 
wahrend  ihrer  ganzen  Dauer  unter  dem  Bilde  einer  anderen  Er- 
krankung  des  Nervensystems  verlauft ,  sondern  audi  diejenigen. 
die  nur  zeitweise  und  besonders  im  Beginn  des  Leidens  die  Krank- 
heitsbilder  anderer  Alfektionen  zu  kopieren  versuchen.  U  m  eine 
bessere  Ubersicht  zu  ermoglichen  teileichdie  ungewohn- 
lichen  Formen  ')  in  einzelne  Gruppen  und  diese  wieder  in 
entsprechende  Unterabteilungen. 

a)  Ungewohnliche  Formen,  bei  denen  die  Sclerose  en  plaques 
infolge  isolierter  oder  zumindest  vorherrschender  Gehirnerscheinungen 
ganz  oder  zeitweise  unter  dem  Bilde  einer  anderweitigen  cerebralen 
Allgemein-  oder  Lokalerkrankung  verlauft. 

a)  Das  friihzeitige  Einsetzen  und  die  erhebliche  Auspragung 

r)  Auf  einige  auCerst  seltene,  weniger  wichtige  ungewohnliche  Formen  ist  erst 
in  dem  Kapitel  liber  die  Differentialdiagnose  Bezug  genommen;  daselbst  findet  sich 
auch  eine  eing-ehende  Besprechung-  der  zur  diiferentialdiagnostischen  Abgrenzung 
aller  ungewohnlichen  Formen  wichtigen  Gesichtspunkte. 
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psychischer  Storungen,  namentlich  in  Form  einer  fortschreitenden 
Verblodung  kann  in  einzelnen  Fallen  (vielleicht  infolge  intensiver  Be- 
teiligung  der  Rinde)  zum  Beginn  und  Verlauf  des  Leidens  imter  dem 
Bilde  der  progressiven  Paralyse  fiihren ,  zumal  insbesondere 
Sprachstorungen,  apoplektiforme  und  epileptiforms  Anfalle,  Schwindel- 
erscheinungen ,  spastische  Paresen,  Tremor  und  die  Neigung  zu  Re- 
und  Exacerbationen  gemeinsame  Ziige  beider  Erkrankungen  sind. 

8)  Ausnahmsweise  ist  das  Initialstadium  der  multiplen  Sklerose 
durcb  einen  schweren  cerebralen  Symptomenkomplex  beherrscht,  der 
den  Verdacht  auf  eine  raumbeengende  intracranielle  Er- 
krankung  (Tumor  cerebri,  Hydrocephalus)  rechtfertigt. 
Das  Leiden  kann  in  solchen  Fallen  mit  starkeren  Kopfschmerzen, 
Ubelkeit,  Erbrechen,  Schwindel,  Seh-  und  Gleichgewichtsstorungen  be- 
ginnen  und  sogar  (wolil  infolge  der  Herdentwicklung  im  N.  opticus) 
mit  dem  ophthalmoskopischen  Bilde  einer  Staunngspapille  einhergehen. 
Der  weitere  Verlauf  klart  fast  stets  die  Sachlage. 

y)  Ausnahmsweise  stellen  auch  partielle  corticale  Convulsionen 
(Anfalle  von  Jacks  onschem  Typus)  das  erste  Symptom  dar  und  legen 
dadurch  den  Gedanken  an  eine  anderweitige  Affektion  der  Cen- 
tral win  dun  gen  nahe. 

d)  Die  Sclerose  en  plaques  setzt  nicht  nur  manchmal  mit  der 
apoplektiformen  oder  allmahlichen  Entstehung  einer  cerebralen 
Hemiplegie  ein,  sondern  zeigt  gelegentlich  auch  dauernd  das  Bild 
derselben.  Der  Kliniker  kann  dann  geneigt  sein,  als  Ursache  entweder 
eine  beginnende  progressive  Paralyse  oder  einen  Blutungs-  und  Er- 
weichungsherd  auf  der  Basis  von  Thrombosen,  Rupturen  erkrankter 
Gefafie  bzw.  einer  Embolie  anzunehmen. 

b)  Ungewohnliche  Formen,  in  denen  die  multiple  Sklerose  unter 
den  Erscheinungen  anderweitiger  „bulbarer"  Erkrankungen  zeit- 
Aveise  oder  dauernd  verlauf t. 

a)  Vielleicht  im  Gefolge  einer  ungemein  starken  und  besonders 
fruhzeitigen  Herdentwicklung  in  der  Medulla  oblongata  oder  auch  im 
Centrum  ovale  konnen  „bulbare"  und  „pseudobulbare"  Symptome  nicht 
nur  Teilerscheinungen  einer  durch  anderweitige  Symptome  geniigend 
charakterisierten  Erscheinungsweise  der  multiplen  Sklerose  sein, 
sondern  auch  unter  dem  gleichzeitigen  Zuriicktreten ,  ja  sogar  zeit- 
weiligen  ganzlichem  Fehlen  anderer  Einzelsymptome  derart  das  Bild 
beherrschen,  daB  eine  Verwechslung  mit  der  progressiven  Bulbar- 
paralyse  moglich  ist.  Die  Sclerose  en  plaques  kann  in  solchen 
Fallen  zum  gehauften  Auftreten  und  zu  scharfer  Auspragung  bulbarer 
Symptome  fiihren,  die  in  geringerer  Intensitat  und  mehr  isoliert  nicht 
ungewohnliche  Begleiterscheinungen  dieser  Erkrankung  sind.    So  kann 
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es  gelegentlich  neben  Schlingstorungen  und  Hypoglossusparesen  infolge 
von  Facialislahmungen  mit  leichter  Atrophie  zu  einer  schlaffen  aus- 
druckslosen  Physiognomie  und  neben  Sprachstorungen  zur  Aufhebung 
des  Wivrgreflexes ,  zur  Salivation,  zur  Alteration  der  Herztatigkeit 
und  der  Atmung  kommen. 

p)  Gelegentlich  entwickelt  sich  ini  Initialstadium  der  multiplen 
Sklerose  ein  Symptomenkomplex  der  an  eine  Encephalitis  acuta 
raedullae  oblongatae  sive  pontis  denken  lafit.  0 p p e n h e i m 
hat  insbesondere  auf  Falle  aufmerksam  gemacht,  die  plotzlich  mit 
Ataxie  der  oberen  Extremitaten  und  Bulbarsymptomen,  mit  einer 
Hemiplegia  alternans  oder  cruciata  einsetzen. 

c)  IJngewohnliche  Formen,  bei  'denen  die  multiple  Sklerose  durch 
eigenartigen  Gesamtverlauf  und  atypische  Symptomenkomplexe  zu  der 
Fehldiagnose  anderweitiger  „cerebrospinaler"  Erkrankungen  AnlaB 
geben  kann. 

a)  Da  die  multiple  Sklerose  mit  der  Lues  cerebrospinalis 
zahlreiche  Analogien  nicht  nur  im  Symptomenkomplex,  sondern  auch 
im  Krankheitsverlauf  besitzt,  konnen  gelegentlich  klinische  Bilder 
entstehen,  in  denen  eine  Unterscheidung  ungemein  schwierig,  ja  so- 
gar  unmoglich  ist.  Beide  Atfektionen  bevorzugen  ungefahr  dasselbe 
Alter  und  einen  wechselnden  Beginn  mit  Schwankungen  nach  Inten- 
sitat  und  Qualitat  der  Erscheinungsweisen.  Die  Lues  cerebrospinalis 
fiihrt  aufierdem  in  derselben  Weise  wie  die  Sclerose  en  plaques  zu 
einer  Aussaat  zerstreuter  Herde  im  Centralnervensystem  ohne  konstante 
Pradilektionsstellen  und  demgemaB  zu  wechselnden  Kombinationen 
cerebraler  und  spinaler  Symtome  (psychische  Storungen,  Veranderungen 
der  Sprache,  Opticusaffektionen ,  Gehirn-  und  Augennervenparesen, 
apoplektiforme  und  epileptiforme  Anfalle,  ataktische  Bewegungssto- 
rungen,  spastische  Paresen,  Anomalien  der  Blasentatigkeit  usw.). 

j^j  Da  ohne  Riicksicht  auf  die  Pathogenese  eine  Verwandtschaft 
in  symptomatologischer  Hinsicht  die  notwendige  Folge  einer  Disse- 
mination zahlreicher  Erkrankungsherde  im  Centralnervensystem  ist, 
zeigt  trotz  der  Verschiedenheit  der  Atiologie,  der  Verlaufsform, 
mehrerer  Einzelsymptome  und  der  histologischen  Details  bei  der  Sektion 
das  momentane  Zustandsbild  der  disseminierten  Myelitis  und 
Encephalomyelitis  vor  allem  durch  die  Vereinigung  cerebraler 
und  spinaler  Einzelerscheinungen  gelegentlich  eine  grofie  Ahnlichkeit 
mit  der  echten  multiplen  Sklerose.  Namentlich  auch  deshalb,  weil 
•sich  spaterhin  infolge  der  Eolle  der  Neuroglia  als  Bindewebe  in  bio- 
logischer  Hinsicht  reparatorische ,  von  diesem  Gewebe  ausgehende 
Prozesse  auch  in  den  akut-entzundlichen  Herden  geltend  machen  und 
,eine  sekundare  multiple  Sklerose  verursachen,  hat  die  Ahnlichkeit  des 
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kliriischen  Bildes  und  des  anatomischen  Befundes  zur  Aufstellung 
von  Ubergangsformen  zwischen  beiden  Erkrankungen  gefiihrt.  Als 
Bindeglieder  hat  man  falschlich  Falle  von  disseminierter  Myeloencepha- 
litis  mit  sekundarer  multipler  Sklerose  bezeichnet  und  „ Sclerosis  multi- 
plex acuta"  genannt. 

d)  Ungewohnliche  Forrnen,  bei  denen  die  multiple  Sklerose  mit 
den  klinischen  Symptomen  systematischer,  diffuser  oder  disse- 
minierter Ruckenmarkserkrankungen  beginnt  bzw.  unter  dem  Sym- 
ptomenkomplex  der  letzteren  verlauft. 

a)  Die  Sclerose  en  plaques,  die  anfanglich  ungemein  haufig  den 
Symptomenkomplex  einer  spastischen  Spin  alp  a  r  a  1  y  s  e  darbietet, 
kann  gelegentlich  bei  volligem  Fehlen  jeglicher  verwertbaren,  cere- 
bralen  und  bulbaren  Symptome  langere  Zeit  oder  gar  dauernd  das 
Bild  einer  auf  einer  primaren  Seitenstrangsklerose  beruhenden  Aifektion 
•zeigen.  Namentlich  diejenigen  Falle  von  multipler  Sklerose,  bei  denen 
die  Herde  die  Medulla  oblongata  und  den  Pons  fast  ganzlich  ver- 
schonen  oder  erst  sehr  spat  ergreifen,  sind  zu  solchen  Kopien  fahig. 

ft)  In  hochst  seltenen  Fallen  beginnt  das  Leiden  in  Form  einer 
unkomplizierten  Muskelatrophie,  die  an  das  Initialstadium  der  pro- 
gressiven  Muskelatrophie  erinnern.  Da  sich  auBerdem  bei 
der  multiplen  Sklerose  (neben  gleichzeitigem  Fehlen  von  Sensibilitats- 
storungen)  deutliche  Bulbarerscheinungen  und  spastische  Paresen  mit 
ausgebreiteten  Muskelatrophien  gelegentlich  kombinieren,  kann  dauernd 
oder  voriibergehend  das  Bild  der  amyotrophischen  Lateral- 
sklerose  entstehen. 

y)  Da  die  Symptomentrias  von  reflektorischer  Pupillenstarre, 
Schmerzen  und  Ataxie,  vielleicht  sogar  in  Verbindung  mit  leichteren 
Storungen  in  der  Urinentleerung  und  der  Sensibilitat ,  sowie  mit 
lahmungsartiger  Schwache  in  den  unteren  Extremitaten  in  recht 
seltenen  Fallen  von  multipler  Sklerose  zur  Beobachtung  gelangt,  kann 
das  Bild  derselben  ausnahmsweise  auch  demjenigen  der  Tabes  recht 
ahnlich  sein. 

d)  Gelegentlich  fiihrt  die  multiple  Sklerose  nach  einem  ganz  all- 
mahlichen  Beginn  und  bei  ungemein  langsamen,  von  Remissionen  und 
Exacerbationen  freien,  weiteren  Verlauf  zu  spinalen  Erscheinungen, 
die  auf  eine  „kombinierte  Systemerkrankung"  mit  vor- 
wiegender  Beteiligung  der  Pyramidenseitenstrangbahnen  hinweisen. 
Eine  Verwechslung  beider  Affektionen  ist  um  so  leichter  moglich,  als 
auch  zu  gewissen  Formen  der  kombinierten  Systemerkrankungen 
„bulbare"  Symptome  hinzutreten  und  dadurch  ein  Gesamtbild  entsteht, 
das  dem  Symptomenkomplex  der  Sclerose  en  plaques  aufierordentlich 
ahnlich  ist. 
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e)  Besonders  bei  sehr  grofien  Plaques  oder  zahlreichen  kleinen, 
eventuell  konfluierenden  Herden  auf  einem  enger  begrenzten  Eaum 
in  der  Medulla  spinalis  kann  temporar  oder  dauernd  das  Symptomen- 
bild  einer  Querschnittsmyelitis  entstehen.  Die  Ahnlichkeit  mit  der 
Myelitis  transversa  kann  dadurch  nocli  grofier  werden,  daB 
audi  die  letztere  gelegentlich  zu  Neuritis  optica  fiihrt. 

e)  Ungewohnliche  Formen,  bei  denen  die  multiple  Sklerose  lange 
Zeit  sich  durch  einen  auffalligen  Mangel  an  objektiven  Symptomen 
auszeichnet  und  sich  demgemaB  entweder  unter  unbestimmten  ner- 
vosen  Erscheinungen  oder  gar  unter  dem  Bilde  von  „funktionellen" 
Erkrankungen  des  Nervensystenis,  besonders  der  Hysterie,  verbirgt. 

a)  Striimpell  u.  a.  haben  bei  der  Autopsie  eine  ausgebildete 
Sclerose  en  plaques  in  Fallen  gesehen,  [die  einen  sehr  „latenten", 
klinischen  Verlauf  zeigten.  In  der  Beobachtung  Strumpells 
z.  B.  waren  mafiige  Kopfschmerzen  und  Schwindelerscheinungen  lange 
Zeit  das  einzige  Symptom,  bis  mehrere  Monate  nach  einem  leichten 
voriibergehenden  apoplektischen  Insult  und  wenige  Tage  nach  einem 
weiteren  apoplektiformen  Anfall  der  Tod  eintrat. 

/?)  In  anderen  Fallen  bestehen  neben  Kopfschmerzen,  Schwindel, 
gelegentlich  ohne  Residuen  wiederum  verschwindenden  Lahmungen  und 
wechselnden  subjektiven  Klagen  iiber  starke  Ermiidbarkeit,  iiber  hoch- 
gradige  Schwache  der  Muskulatur,  iiber  Parasthesien,  sowie  iiber 
diese  oder  jene  Stoning  des  Allgemeinbefindens  keine  sicheren,  auf  eine 
organische  Erkrankung  hinweisende,  objektive  Zeichen.  Namentlich 
bei  jiingeren  weiblichen  Personen  liegt  dann  die  Fehldiagnose  einer 
Hysterie  nahe.  Eine  derartige  Verwechslung  ist  aber  unter  Vor- 
aussetzung  einer  exakten  neurologischen  Untersuchung  und  einer  ein- 
gehenden  Anamnese  auch  in  den  Friihstadien  des  Leidens  nach 
unserer  Erfahrung  nur  selten  moglich. 
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Da  wir  einerseits  die  wesentlichsten  Gesichtspunkte,  die  far  die 
Diagnose  einer  multiplen  Sklerose  und  insbesondere  flir  die  iiberaus 
wichtige  friihzeitige  Erkennung  derselben  maflgebend  sind,  bereits 
bei  der  Schilderung  der  einzelnen  Formen  des  klinischen  Bildes  be- 
riicksiclitigt  haben  und  andererseits  Einzelheiten  erst  bei  der  Be- 
sprechung  ihrer  differential-diagnostischen  Abgrenzung  von  anderen 
Aifektionen  ihren  Platz  finden,  beschranken  wir  uns  hier  zunachst 
darauf,  die  wichtigsten  Kriterien  fiir  die  Diagnose  als  Leitsatze 
diesem  Kapitel  vorauszuschicken. 

Vorerst  ist  die  B  e  r  ii  c  k  s  i  c  h  t  i  g  u  n  g  d  e  s  A 1 1  e  r  s  des  Patienten 
von  groBter  Wichtigkeit.  Die  Sclerose  en  plaques,  die  mit  deutlichen 
Symptom  en  meist  in  dem  20.-40.  Lebensjahre  beginnt,  nicht  selten 
jedocli  in  ihren  erst  en  Anfangen  bis  in  die  Kindheit  zuriick- 
reicht,  kommt  in  Form  vollentwickelter  klinischer  Bilder  in  der 
Kindheit  kaum  jemals  vor.  Namentlich  in  der  ersten  Lebensdekade 
spricht  ein  ausgepragter  Symptomenkomplex  trotz  grofiter  Ahnlich- 
keit  oder  Gleichheit  mit  den  Erscheinungsweisen  der  multiplen  Skle- 
rose fast  mit  Sicherheit  gegen  die  Diagnose  dieser  cerebrospinalen 
Herderkrankung.  Selbst  in  Fallen  mit  anscheinend  charakteristischer 
Opticusatrophie  ist  in  dieser  Lebensperiode  die  grofite  Eeserve  notig. 
Jedenfalls  steht  fest,  dafl  beweiskraftige,  autoptisch  kontrollierte 
Falle  von  Sclerose  en  plaques  aus  dem  Kindesalter  trotz  der  langen 
Serie  klinischer  Beobachtungen  nicht  existieren.  Da  die  Diagnose 
einer  multiplen  Sklerose  stetig  an  Sicherheit  verliert,  je  weiter 
sich  die  voile  Entwicklung  des  Symptom enbildes  von 
dem  Pradil  ektionsalter  entfernt,  ist  auch  bei  dem  Beginn 
des  Leidens  nach  dem  50.  Lebensjahre  eine  vorsichtige  Beurteilung 
dringend  geboten.  Besonders  in  Grenzfallen,  die  Kinder  oder  jugend- 
liche  Individuen  betreffen.  verdient  das  Verhalten  der  Her  edit  at 
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genaueste  Beachtung.  Eine  sinnfallige  neuro-  bzw.  psychopathische 
Predisposition  findet  man  gelegentlich  audi  bei  der  Sclerose  en 
plaques;  der  Nachweis  eines  hereditar-familiaren  Vorkommens  des 
Leiden s  aber  macht  nach  den  bisherigen  Erfahrungen  die  Diagnose 
der  multiplen  Sklerose  ganz  unwahrscheinlich  und  spricht  mehr  fiir 
eine  der  ungemein  variablen  Form  en  der  hereditar-familiaren  Nerven- 
krankheiten. 

Weiterhin  ist  nach  unseren  Erfahrungen  die  Tatsache,  daft  wesent- 
liche  auBere  Krankheitsursachen  bei  der  Sclerose  en  plaques 
in  der  Anamnese  fast  regelmafiig  fehlen,  von  erheblicher  diagnostischer 
Bedeutung;  es  handelt  sich  eben  meist  um  sonst  vollkommen  gesunde 
Individuen,  bei  denen  das  Leiden  ohne  erkennbare  Veranlassung  auf- 
getreten  ist.  Eine  frlihere  Syphilis  mahnt  zur  Vorsicht,  zumal  die 
Lues  cerebrospinalis  nicht  nur  die  momentanen  Zustandsbilder,  sondern 
auch  die  Verlaufseigenttimlichkeiten  der  multiplen  Sklerose  tauschend 
nachzuahmen  imstande  ist.  Bei  innigen  Wechselbeziehungen  zwischen 
toxisch-infektiosen  Prozessen  und  einer  disseminierten  Herderkrankung 
des  Centralnerven systems  scheidet  in  Fallen  mit  schwankender  Diffe- 
rentialdiagnose die  echte  multiple  Sklerose  zugunsten  der  dissemierten 
Myelitis  bzw.  Encephalomyelitis  stets  dann  aus,  wenn  in  zeitlich 
naher  Nachbarschaft  mit  diesen  exogenen  Momenten  eine  rapide 
Auspragung  des  ganzen  Symptomenbildes  einsetzt.  Namentlich  in 
solchen  Fallen,  in  denen  Syphilis  als  Grundursache  auszuschlieflen 
bzw.  ganz  unwahrscheinlich  ist,  fallt  hingegen  ein  ganz  allmahlicher, 
sprungweiser  Begin n  des  Leidens  mit  Schiiben  und  Remissionen 
fiir  eine  echte  multiple  Sklerose  sehr  in  die  Wagschale.  Ein  akuter 
Anfang  mit  Einzelsymptomen  und  solchen  Symptomenkomplexen, 
welche  durch  einen  einzelnen  Herd  z.  B.  in  der  Medulla  oblongata 
oder  im  Pons  verursacht  sind,  ist  jedoch  audi  bei  dieser,  hinsicht- 
lich  des  pathologisch  -  anatomischen  Prozesses  stets  ausgesprochen 
chronischen  und  audi  hinsichtlich  des  Gesamtbildes  sich  stets  lang- 
sam  entwickelnden  Erkrankung  moglich ;  bei  raschem  Beginn  mit 
cerebralen  Symptomen  werden  aber  schwere  und  langerandauernde 
Benommenheit,  Fieber  und  Nackensteifigkeit  wohl  konstant  vermifit. 

Da  viele  und  fiir  die  rechtzeitige  Erkennung  des  Leidens  ungemein 
wichtige  Einzelsymptome  der  multiplen  Sklerose  sehr  haufig  nicht 
nur  einen  fliichtigen  Charakter  besitzen  und  ohne  Residuen  wiederum 
verschwinden  konnen,  sondern  auch  nur  geringfiigig  ausgepragt  bzw. 
gerade  nur  angedeutet  sind  und  durch  subjektive  Beschwerden  sich 
nicht  zu  verraten  brauchen,  sind  fiir  die  Friihdiagnose  einerseits 
eine  moglichst  exakte  Anamnese  und  andererseits  eine  genaue  neuro- 
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logische  Untersuchung  unerlaBliche  Vorbedingungen.  Die  Vor- 
geschichte  muB  vor  allem  nach  den  vagen,  haufig  weit  zuriick- 
liegenden  Prodromalien  der  multiplen  Sklerose  fragen;  sie  muB  dabei 
unter  den  spinalen  Symptomen  besonders  die  oft  lange  Zeit  den 
ubrigen  Krankheitserscheinungen  voranseilende  abnorme  Ermiidbar- 
keit  der  Muskulatur  (namentlich  der  Unterextremitaten)  beriicksich- 
tigen,  dann  die  leichten  Blasenstorungen  und  Parasthesien,  sowie  die 
geringfiigige  Unsiclierheit  bei  feineren  Beschaftigungsbewegungen  in 
den  Armen  und  beim  Gehen  und  Stehen;  unter  den  cerebral  en 
Symptomen  muB  sie  nach  friiheren  Schwindelanfallen,  nach  ge- 
legentlichen  Erschwerungen  der  Sprache,  nach  leichten  und  spurlos 
verschwundenen  apoplektiformen  Insulten,  nach  Zwangsatfekten  fahnden 
und  unter  den  Augenstorungen  vor  allem  nach  passageren 
Amblyopien  und  fliichtigem  Doppelsehen.  Man  muB  dabei  besonders 
beachten,  daB  beginnende  Sprachstorungen  und  leichtere  Grade  von 
Zwangsweinen  und  Zwangslachen  objektiv  zuweilen  kaum  nachweisbar 
sind,  aber  subjektiv  schon  deutlich  empfunden  oder  von  den  An- 
gehorigen  bemerkt  werden. 

Bei  der  Aufnahme  des  objektiven  Befundes  sind  unter  den 
Symptomen  im  Bereich  der  Eiickenmarksnerven  infolge  der  groBen 
EegelmaBigkeit,  mit  der  spastische  Paresen  der  Unterextremitaten  im 
Beginn  der  Erkrankung  an  Sclerose  en  plaques  wiederkehren,  vor 
allem  das  Babinskische  Zeichen,  das  ihre  organische  Basis 
sicherstellt.  und  dann  das  doppelseitigeFehlenderBauch- 
decken-  und  ev.  derCremasterreflexe,  welches  eine  cerebro- 
spinal Herderkrankung  wahrscheinlich  macht,  von  groBer  Bedeutung; 
auch  in  den  oberen  Extremitaten  ist  schon  in  fruhen  Krankheits- 
stadien  ungemein  haufig  —  oft  neben  einer  deutlichen  Steigerung 
der  Sehnenreflexe  —  bei  feineren  Zielbewegungen  eine 
deutliche,  wenn  auch  geringfiigige  ataktische  Un- 
siclierheit nachzuweisen.  Bei  der  Priifung  auf  Gehirn-Augen- 
storungen  darfniemals  eine  ophthalmoskopische  Untersuchung 
versaumt  werden,  da  die  charakteristischen,  oft  anscheinend  symptom- 
losen  Papillenveranderungen  (namentlich  in  ihren  Beziehungen  zum 
Verhalten  des  Sehvermogens)  bei  den  oben  geschilderten  spinalen  Er- 
scheinungen  fiir  die  Diagnose  einer  multiplen  Sklerose  gar  nicht  selten 
direkt  ausschlaggebend  sind. 

Die  Friihdiagnose  stiitzt  sich  also  hinsichtlich  des  neurologi- 
schen  Befundes  im  wesentlichen  auf  eine  Analyse  des  Gesamtbildes, 
das  durchdiegleichzeitigeBeriicksichtigung  friiherer, 
fliichtiger  Symptome  und  des  momentanen  Zustands- 
bildes  konstruiert  werden  muB.    Gar  nicht  selten  sind 
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die  objektiven  Erscheinungen  fiir  die  rechtzeitige  Er- 
kennung  der  multiplen  Sklerose  weniger  wichtig*  als 
die  Ergebnisse  der  A  n  a  m  n  e  s  e.  Wir  verweisen  zur  Illustration 
dieser  Tatsache  auf  das  p.  171  gegebene  Beispiel;  ein  bei  der  Unter- 
suchung  reines  Bild  der  „spastischen  Spinalparalyse"  kann  sich  als 
eine  „verkappte"  multiple  Sklerose  verraten  durch  friiheres  fliichtiges 
Doppelsehen,  passagere  Sehstorungen,  Schwindelanfalle,  voriibergehende 
Erscliwerungen  der  Sprache  usw.  Das  Bestreben  des  Untersuchers 
mufi  dabei  stets  darauf  gerichtet  sein,  die  schon  frtiher  geschilderte 
Kombination  der  bei  der  Sclerose  en  plaques  mit  einer 
gewissen  Kegelmafligkeit  wiederkehrenden  spinalen 
Symptome  einerseits  mit  Gehirn-  und  Augenstorungen 
andererseits  nachzuweisen.  Konstatiert  man  eine  spastische  Pa- 
rese  der  Unterextremitaten  (besonders  bei  gieiclizeitigem  Fehlen  der 
Bauchdeckenreflexe  und  geringfiigiger  Ataxie  in  den  Arm  en)  und 
aufierdem  einzelne  deutliche  Gehirn-  und  Augenstorungen.  so  ist  die 
Diagnose  einer  cerebrospinalen  Herderkrankung  gesicliert  und  bei 
jugendlichen,  sonst  gesunden  Individuen  mit  allmahlicher  Entwicklung 
des  Gesamtbildes  ohne  wesentliche  aufiere  Krankheitsursache  die 
Diagnose  einer  echten  multiplen  Sklerose  gereclitfertigt.  Solange 
neben  den  bekannten  spinalen  Symptomen  der  Sclerose  en  pla- 
ques nur  einzelne  wenig  hervorstechende,  cerebrale  Symptome  (wie 
Schwindelanlalle,  Andeutung  von  Zwangslachen,  leichtere  apoplek- 
tische  Anfalle)  ohne  jede  Augenstorungen  bestehen,  ist  zwar 
bei  Beriicksichtigung  der  skizzierten  allgemein  diagnostischen  Grund- 
satze  (Alter,  bisheriger  Verlauf,  Fehlen  von  Lues  usw.)  eine  be- 
ginnende  multiple  Sklerose  weitaus  am  wahrscheinlichsten,  aber  eine 
gewisse  Keserve  dennoch  geboten;  treten  aber  gleichzeitig  noch  die 
Augenstorungen,  insbesondere  die  charakteristischen  Opticusaffaktionen 
(vielleicht  gar  noch  mit  gieiclizeitigem  Nystagmus  oder  Augenmuskel- 
paresen)  in  den  Symptomenkomplex  ein,  so  ist  die  Diagnose  der  echten 
multiplen  Sklerose  fast  sicher. 

DaB  sich  in  spateren  Stadien  vor  all  em  durch  die  grotiere 
Haufigkeit  und  scharfere  Auspragung  des  Intentionstremors,  welcher 
namentlich  beim  Gehen  und  Stehen  zu  dem  typischen  Wackeln  des 
Kopfes  und  Bumpfes  fuhrt,  und  durch  das  Hinzutreten  des  Skandierens 
die  diagnostischen  Schwierigkeiten  ganz  erheblich  verringern,  bedarf 
nach  unserer  Skizzierung  des  klinischen  Bildes  in  dem  vorangehenden 
Kapitel  kaum  einer  weiteren  Erorterung.  Bei  dem  von  Charcot 
gezeichneten  „klassischen"  Bild,  in  dem  namentlich  der  echte  Nystag- 
mus, Skandieren  und  Intentionstremor  im  Vordergrund  stehen,  ist  eine 
Fehldiagnose  kaum  mehr  moglich. 
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Eigentiimlicherweise  veiiiert  die  Diagnose  einer  multiplen  Sklerose 
dann  wiederum  an  Sicherheit,  wenn  einzelne  und  z.  T.  typische  Einzel- 
symptome  wie  z.  B.  der  Intentionstremor  eine  extrem  starke  Auspra- 
gung  erreichen.  Darauf,  daB  dann  von  neuem  die  Gefahr  einer  Fehl- 
diagnose,  namlich  die  Verwechslung  mit  der  Pseudosklerose  bzw. 
diffusen  Sklerose  droht,  komme  ich  in  meiner  nunmehr  folgenden  Be- 
spreclmng  der  Differentialdiagnose  der  multiplen  Sklerose  von  funktio- 
nellen  und  organischen  Nervenkrankheiten  noclimals  zuriick. 

Die  groBe  Haufigkeit  der  Falle,  in  denen  die  Differentialdiagnose 
zwischen  multipler  Sklerose  und  anderen  Affektionen  des  Gehirns  und 
Ruckenmarks  entscheiden  muB ,  verlangt  eine  der  praktischen  Be- 
deutung  dieses  Kapitels  angemessene,  ausfiihrliche  Besprechung  der 
gemeinsamen  und  trennenden  Ziige  jener  Erkrankungen,  die  zu  dia- 
gnostischen  Irrtumern  AnlaB  geben.  Erhebliche,  gelegentlich  sogar 
uniiberwindliche  Schwierigkeiten  konnen  —  abgesehen  von  der  Mog- 
liclikeit  gelegentlicher  Kombinationen  mit  anderen  Krankheitsprozessen 
—  namentlich  dadurch  entstehen,  daB  die  Sclerose  en  plaques  nicht 
nur  die  klinischen  Bilder  anderer  Nervenleiden  nachzualimen  vermag, 
sondern  manchmal  auch  ilirerseits  durch  Neurosen  und  sonstige  orga- 
nise!] e  Erkrankungen  des  Cen train ervensystems  vorgetauscht  wird. 

Trotzdem  die  multiple  Sklerose  als  ausgesprochen  organisclie 
Nervenkranklieit  und  die  Hysteric  als  echte  Neurose  in  pathogene- 
tischer  Hinsicht  Prototypen  zweier  ganzlich  verschiedenen  Prozesse 
sind,  konnen  die  klinischen  Bilder  derart  zahlreiche  Analogien  zeigen. 
daB  die  Frage  nach  ihrer  Unterscheidung  ernes  der  wichtigsten  Ab- 
schnitte  unserer  differentialdiagnostischen  Erorterungen  bilden  muB. 

Die  Almlichkeit  beider  Affektionen  beruht  namentlich 
darauf,  daB  Vielgestaltigkeit  und  Fluchtigkeit  der  Symptome,  lie- 
mission  und  Intermission  im  Verlauf,  sowie  mehr  oder  minder  plotz- 
liches  Einsetzen  und  Verschwinden  von  Empfindungs-  und  Bewegungs- 
storungen  gemeinsame  Merkmale  sind;  so  kommt  es  z.  B. ,  daB 
Sehstorungen ,  welche  sich  im  Gefolge  der  Sclerosis  multiplex  rapid 
entwickeln,  an  Intensitat  rasch  und  erheblich  schwanken  und  ohne 
Residuen  dauernd  verschwinden  konnen,  ungemein  leicht  als  „hyste- 
rische"  aufgefaBt  werden  und  zu  schwerwiegenden  Fehldiagnosen 
verleiten.  Besonders  die  Abgrenzung  der  initialen  Stadien  der 
multiplen    Sklerose    von   hysterischen   Zustanden    soli    nach  dem 


x)  Literatur:  Binswang-er,  Borel,  Bruns,  Buzzard,  Charcot. 
Curschmann,  Donath,  Focke,  Guinon,  Guttmann,  Hanne- 
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iibereinstimmenden  Urteil  vieler  Autoren  in  der  Mehrzahl  der  Falle 
und  bei  Madchen  und  Frauen  geradezu  regelmafiig  Schwierigkeiten 
bereiten.  Buzzard  z.  B.  sagt,  „dafi  die  Diagnose  einer  vollent- 
wickelten  Sclerose  en  plaques  haufig,  die  der  beginnenden  aber  fast 
immer  und  zwar  meist  infolge  der  Verwechslung  mit  Hysterie  ver- 
fehlt  wird". 

Die  enorme  praktische  Bedeutung  einer  moglichst  frfthzeitig  ge- 
stellten  richtigen  Diagnose  verlangt  nun  eine  ausfiihrliche  Be- 
sprechung  der  zur  Unterscheidung  wesentlichsten 
Gesichtspunkte,  welche  die  Beriicksichtigung  des  Gesamtbildes 
und  des  Verlaufs  uns  liefert.  Abgesehen  davon  namlich,  dafi  bei 
Verkennung  des  Zustandes  die  Zuriickfiihrung  „organisch"  begrlindeter 
Symptome  durch  den  Arzt  und  besonders  durch  die  Umgebung  auf 
eine  Entaufierung  von  „Hysterie"  die  psychische  Verfassung  des  Kranken 
und  damit  audi  das  Allgemeinbefinden  recht  unglinstig  beeinflussen  muB, 
ist  ein  Irrtum  wegen  der  Verschiedenheit  von  Therapie  uud  Prognose  fur 
den  Patienten  und  vielleicht  auch  fur  den  Neurologen  folgenschwer. 
Es  ist  in  Deutschland  weitaus  haufiger,  dafl  eine  multiple  Sklerose 
besonders  im  Beginn  fiir  eine  Hysterie  angesehen  wird,  als  umgekehrt. 
Wenn  also  bei  der  Besprechung  dieser  Differentialdiagnose  Pierre 
Marie  meint  „  Timor  hysteriae  initium  sapientiae"  und  Souques 
sagt:  „I1  faut  toujours  songer  a  l'hysterie,  car  l'hysterie  est  toujours 
imminante,  solitaire  ou  associee"  so  handelt  man  besonders  vom 
praktischen  Standpunkt  aus  siclierlich  riclitiger,  wenn  man  bei  einem 
anscheinend  typisch  hysterischen  Symptomenkoplex  und  namentlich 
bei  solchen  funktionellen  Zustanden,  die  durch  polymorphen  und 
fliichtigen  Charakter  ihrer  motorischen  und  sensiblen  Ersclieinungen 
sich  auszeichnen,  die  Moglichkeit  einer  organischen  Grundlage  be- 
aclitet  und  im  Auge  behalt,  dafi  vielleicht  dennoch  eine  multiple 
Sklerose  im  Spiele  ist.  Dafi  die  Hysterie  fast  alle  Formen  der  Scle- 
rose en  plaques  imitieren  kann,  steht  allerdings  fest.  Donath 
spricht  sogar  von  einer  „hysterischen  multiplen  Sklerose".  Solche 
Nachahmungen  konnen  besonders  dadurch  zustande  kommen,  dafi 
Hysterische  in  Krankensalen  neben  Patienten  mit  multipler  Sklerose 
liegen  (0  p  p  e  n  h  e  i  m ,  T  r  e  u  p  e  1).  Bei  aufmerksamer  Beobachtung  aber 
ist  die  Gefahr,  eine  derartige  Kopie  fiir  eine  multiple  Sklerose  zu  halten, 
erheblich  geringer  als  diejenige,  die  initialen,  oft  plotzlich  einsetzenden 
und  dabei  fliichtigen  Empfindungs-  und  Bewegungsstorungen  der 
Sclerosis  multiplex,  die  einer  gesicherten  objektiven  Basis  noch  ent- 
behren  konnen,  als  rein  „hysterische"  Erscheinungen  aufzufassen. 
In  beklen  Fallen  besitzen  wir  eine  Keihe  wich tiger  Kriterien, 
die  eine  Unterscheidung  meist  ermoglichen.    Obwohl  das 
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psychische  Verhalten  bei  der  Hysterie  (Reizbarkeit ,  Stimmungs- 
wechsel  bei  relativ  gut  erhaltener  Intelligenz,  Mangel  an  Stetigkeit, 
„Lach-  und  Weinkrampfe")  demjenigen  m  den  Anfangsstadien  der 
multiplen  Sklerose  gleichen  kann,  spielen  bei  der  Neurose  die  affek- 
tive  Entstehung  der  korperlichen  Be g  1  e  i  t erscheinungen 
und  die  Moglichkeit  einer  suggestive n  Beeinflussung 
doch  eine  weitaus  groBere  Rolle.  Immerhin  darf  man  nicht  vergessen, 
daB  auch  bei  der  multiplen  Sklerose  Symptome  von  keineswegs 
psychogenem  Charakter  im  AnschluB  an  psychische  Traumen  sich 
entwickeln  konnen  und  Schwankungen  des  Allgemeinbefindens  mit 
dem  gleichzeitigen  Wechsel  einzelner  neurologischer  Erscheinungen 
eine  direkte  Abhangigkeit  der  letzteren  von  der  Psyche  vortauschen 
konnen.  AuBerdem  muB  man  sich  hut  en,  den  Eintritt  einer  Besserung 
dieses  Oder  jenes  Symptoms  durch  zweifellos  nur  suggestiv  wirkende 
MaBnahmen  ohne  weiteres  als  Beweis  fiir  die  funktionelle  Genese 
anzusehen.  Die  rasche  ganzliche  Beseitigung  einer  erheblichen  Aus- 
falls-  Oder  Reizerscheinung  von  seiten  des  Nervensystems  durch  Hyp- 
nose  oder  Wachsuggestion,  z.  B.  einer  hochgradigen  Amblyopic  durch 
Vorsetzen  eines  Glases  ohne  optische  Wirkung  ist  zwar  ein  experi- 
menteller  Beweis  fiir  die  psychogene  Entstehung,  keineswegs  aber  in 
alien  Fallen  auch  eine  voriibergehende  Besserung  oder  das  Ver- 
schwinden  relativ  geringfiigiger  Storungen.  Muskelparesen  leichteren 
Grades  konnen  im  Gefolge  der  multiplen  Sklerose  durch  verstarkte 
Willensanstrengung  und  leichte  zuvor  „objektiv"  nachweisbare  sensible 
Anomalien  durch  scharfere  Konzentration  der  Aufmerksamkeit  auf 
die  Priifung  anscheinend  paralysiert  werden.  Bei  der  im  Beginn  der 
Sclerosis  multiplex  auBerordentlich  haufigen,  kaum  aiigedeuteten  Parese 
der  unteren  Extremitaten  gelingt  gelegentlich  ein  Ausgleich  durch  die 
groBere  Intensitat  der  motorischen  Impulse,  der  besonders  dann,  wenn 
der  Gang  dabei  zuweilen  einen  ,,aktiven"  Charakter  bekommt,  leicht 
zu  Tauschungen  fiihren  kann.  Man  vergiBt  auch  haufig,  daB  eine 
graduelle  Verstarkung  organisch  bedingter  Symptome  durch  eine 
pathologische  Ubertreibungssucht  ahnlich  wie  bei  Unfallskranken 
auch  bei  der  Sklerose  en  plaques  zustande  kommen  und  suggestiv 
beseitigt  werden  kann.  Infolge  eines  weitverbreiteten,  aber  bedenk- 
lichen  diagnostischen  Fehlers  sind  ferner  trotz  steter  Warnungen 
viele  Untersucher  geneigt,  aus  der  Abwesenheit  eines  entsprechen- 
den  objektiven  Befundes  auf  das  Nichtvorhandensein  organisch  be- 
grlindeter  Besch werden  einen  sicheren  RiickschluB  zu  machen.  Dieser 
SchluB  ist  nur  mit  groBter  Reserve  moglich  und  vielfach  ebenso 
irrig,  wie  die  Annahme,  daB  der  Nachweis  einer  funktionellen  und 
anscheinend  psychogenen  Motilitats-  und  Sensibilitatsstorung  zur  Be- 
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grundung  der  Diagnose  einer  Hysterie  vollauf  gentigt.  Ich  will  die 
Streitfrage,  ob  „psychogene"  und  „hysterische"  Erscheinungen  ganz- 
lich  zusammenfallen,  hier  nicht  aufrollen.  Wenn  wir  aber  aus  dem 
„grofien  Topf  der  Hysterie  die  Schlacken  entfernen  wollen,  ist 
meines  Ermessens  eine  strengere  Scheidung  der  hysterischen  von 
hysteriformen  Symptomen  dringend  notwendig.  Die  Diagnose 
einer  echten  Hysterie  darf  sicli  weniger  auf  den  Nach- 
weis  „funktion  eller"  neurologischer  Symptom  e,  als 
auf  die  Analyse  des  psychischen  Verhaltens  stiitzen. 
Ich  muB  mich  der  Krapelinschen  Anschauung,  dafi  das  einzig 
sichere  Kriterium  fiir  die  hysterische  Natur  eines  Symptoms  der 
Nachweis  einer  hysterischen  Charakterveranderung  ist,  durchaus 
anschlieBen.  Psychogene  Symptome  pflegen  haufig  nicht  nur  ein- 
fache  Seelenstorungen,  sondern  —  abgesehen  von  der  Hysterie  — 
auch  die  iibrigen  Neurosen  und  sogar  organische  Affektionen,  z.  B. 
gerade  die  multiple  Sklerose  zu  begleiten,  olme  daB  man  stets 
Kombinationen  mit  Hysterie  anzunehmen  gezwungen  ist.  Auch  der- 
jenige,  der  einen  entgegengesetzten  Standpunkt  vertritt,  wird  wohl 
zugeben,  daB  man  besonders  bei  der  differentialdiagnostischen  Ab- 
grenzung  der  Sclerosis  multiplex  ein  zweifellos  psychogenes  Symptom 
besser  mit  der  nicht  prajudizierenden  Bezeichnung:  hysteriform 
belegt,  und  die  Diagnose  einer  isolierten  oder  komplizierenden  Hy- 
sterie bis  zum  AbschluB  einer  eingehenden  neurologischen  Unter- 
suchung  und  weiteren  Beobachtung  in  suspenso  lafit.  Die  Fehl- 
diagnosen  im  Beginn  der  multiple  n  Sklerose  be- 
r  u h  e  n  n  a  m  1  i  c  h  haufig  d  a  r  a  u  f ,  d  a  B  anscheinend 
„psychogene"  Symptome  weniger  sinnfallige  „organi- 
sche"  Erscheinungen  zu  liberwuchern  und  zu  verdecken 
d  r  o  h  e  n.  Sie  stehen  dann  fiir  den  Untersucher  besonders  dann,  wenn 
er  auf  sie  gestutzt,  die  Diagnose  Hysterie  fixiert,  nicht  selten  derart 
im  Vordergrund,  daB  er  es  an  der  notigen  Sorgfalt  in  der  physika- 
lischen  Untersuchung  des  Nervensystems  (z.  B.  mittels  des  Augen- 
spiegels)  fehlen  l&Bt,  und  selbst  wenn  seine  Diagnose  richtig  ist,  bei 
dem  Mangel  einer  haufigeren  Kontrolle  des  somatischen  Befundes  die 
komplizierende  organische  Erkrankung  libersieht. 

Was  nun  die  unterscheidenden  korperlichenSymptome 
betrifft,  so  sind  die  A  u  g  e  n  s  t  o  r  u  n  g  e  n  von  groBter  Bedeutung.  Eigent- 
licher  Nystagmus  fehlt  bei  der  Hysterie ; J)  nystagmusartige  Zuckungen 


J)  Treupel  meint  zwar,  daU  „durch  Ausdauer  und  Ubung"  ein  ausgesprochener 
Nystagmus  horiz.  auch  auf  psychogenem  Wege  entstehen  kann.  Obwohl  ich  diese 
Moglichkeit  nicht  durchaus  bestreiten  will,  ist  meines  Erachtens  die  Verwechs- 
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in  den  Endstellungen  kommen  gelegentlich  bei  ihr  vor,  unterscheiden 
sich  aber  gewohnlich  von  denjenigen  der  multiplen  Sklerose  durch 
den  Mangel  an  Gleichmafiigkeit,  durch  ihre  Schnellschlagigkeit,  sowie 
durch  ihre  reflektorische  (Lichtreiz!)  und  psysische  Beeinflufibarkeit 
(0  p  p  e  n  h  e  i  ra).  Die  leichten  und  fliichtigen  Paresen  einzelner  Augen- 
muskeln  der  Sclerosis  multiplex  sind  der  Hysterie  vollig  fremd;  die 
Neurose  fiihrt  wohl  niemals  zu  echten  Paresen,  sondern 
tauscht  sie  nur  durch  tonische  Spas  men  der  Antago- 
nist en  vor  (cf.  Mobius,  Oppenheim).  So  beruht  die  Ptosis 
pseudoparalytica  der  Hysterie  auf  einer  aktiven  Kontraktion  der 
Palpepralportion  des  Orbicularis,  die  sich  meist  durch  die  starkere 
Wulstung  der  Haut  der  Deckfalte  des  an  seinem  Eande  eine  starkere 
Krummung  zeigenden  Oberlides,  durch  gleichzeitige  Hebung  des 
Unterlides,  durch  groBeren  Tiefstand  und  Abflachung  der  Augen- 
brauen,  sowie  durch  die  Glatte  des  Stirnmuskels  infolge  des  Fehlens 
einer  sekundaren  Anspannung  des  Frontalis  verrat  (cf.  Charcot, 
Oppenheim,  Wilbrand-Sanger,  Binswanger).  Auiterdem 
treten  (cf.  Binswanger)  beim  Versuch,  das  scheinbar  paretische 
Lid  zu  heben,  fibrillare  Zuckungen  oder  sogar  eine  allgemeine  Kon- 
traktion des  Schlieflmuskels  ein,  so  dafl  das  Lid  nur  mit  deutlichem 
Widerstand  emporgehoben  werden  kann.  In  ahnlicher  Weise  beruht 
auch  die  Diplopie  der  Hysterischen  gewohnlich  auf  einer  durch 
Prismen  leicht  zu  ermittelnden  Kontraktur  antagonistischer  Mus- 
*  keln.  Die  von  einzelnen  Autoren  beschriebenen  Falle  von  schlaffer 
hysterischer  Augenmuskellahmung  und  insbesondere  von  schlalfer 
hysterischer  Ptosis  sind,  wie  Mobius  und  Oppenheim  wieder- 
holt  betont  haben,  mit  aufierster  Skepsis  aufzunehmen.  Die  hyste- 
rischen Augenmuskelsymptome  verbinden  sich  zudem  sehr  haufig  mit 
anasthetischen  Zonen  am  Auge,  insbesondere  mit  einer  starkeren  Empfin- 
dungslosigkeit  der  gleichseitigen  Bindehaut  und  Cornea,  die  bei  der 
multiplen  Sklerose  recht  selten  ist.  Ein  ausgesprochener  Blepharo- 
spasmus  findet  sich  beim  AusschluB  einer  komplizierenden  Erkrankung 
der  Hornhaut  und  des  Tranenapparates  nicht  selten  bei  der  Hysterie, 
kaum  jemals  aber  bei  der  Sclerosis  multiplex.  Von  entscheidendem 
Wert  ist  ein  positiver  ophthalmoskopischer  Befund  (cf.  die  Opti- 
cusveranderungen  bei  der  Sclerosis  multiplex).  Die  centralen  Skotome 
der  letzteren  Erkrankung  (besonders  mit  starkerer  Schadigung  der 
Eot-  und  Griinempfindung  im  Verhaltnis  zur  Blau-  und  Gelbempfin- 

lung  einer  derartigen  Bewegungsstorung  mit  den  regelmafiigen  Oscillationen  des 
echten  Nystagmus  wohl  unmoglich.  In  der  Beschreibung  Treupels  fehlt  iibrigens 
jede  genauere  Analyse  dieses  Symptoms  (Zahl  der  Schwingungen,  RegelmaCigkeit 
derselhen,  Einflufi  von  liuhe  und  Bewegung  usw.). 

M  tiller,  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  und  Rtickenmarks.  14 
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dung)  sind  bei  der  Neurose  ganz  ungewohnlich.  Die  Hysterie  bedingt 
im  Gegensatz  hierzu  haufig  eine  regelmaBige  konzentrische  Gesichts- 
feldeinschrankung,  die  meist  doppelseitig  und  dabei  allerdings  oft  ein- 
seitig  starker  ist,  nicht  selten  mit  einer  Uberkreuzung  und  Umkehr 
der  Farbengrenzen  einhergeht  oder  einen  „rohrenformigen"  Typus 
besitzt,  sowie  gewohnlich  die  Blauempfindung  ganz  wesentlich  starker 
als  die  Rotempfindung  beeintrachtigt.  Die  Eigenart  der  Amblyopie 
kann  sich  bei  beiden  Erkrankungen  gelegentlich  vollig  gleichen,  zumal 
bei  der  multiplen  Sklerose  auch  in  solchen  Fallen  gleichzeitig  Papillen- 
veranderungen  zuweilen  fehlen.  Abgesehen  von  den  Begleiterschei- 
nungen  sclieint  mir  das  einzig  sichere  Unterscheidungsmerkmal  in 
solchen  Fallen  die  Beeinflufibarkeit  der  hysterischen  Form  durch 
Suggestion  (Glaser  ohne  optisclie  Wirkung  u.  dgl.)  zu  sein.  Hin- 
sichtlich  der  Motilitatsstorungen  im  Gebiet  der  Riickenmarks- 
nerven  ist  zu  bemerken,  daB  zeitweilig  Paresen  nicht  nur  bei  der 
Hysterie  sondern  auch  bei  der  Sclerose  en  plaques  mehr  oder  minder  plotz- 
lich  im  AnschluB  an  Affekte  auftreten  konnen.  Abgesehen  davon  aberr 
daB  die  psychogene  Lahmung  seltener  einzelne  durch  diesen  oder 
jenen  Nerven  versorgte  Muskelgebiete  als  ganze  GliedmaBen  oder  Ab- 
schnitte  derselben  in  ungefahr  gleichmaBiger  Weise  befallt  und  bei 
Nachahmung  der  Hemiparese  den  Facialis  fast  stets  freilaBt,  gelingt 
bei  ihr  meist  der  Nachweis,  daB  nur  die  bewuBt  willkiirlichen, 
nicht  aber  die  affektiven  und  die  „automatischen"  Be- 
we  gun  gen  fehlen.  Namentlich  die  Differenz  zwischen  dem  „Hande- 
druck"  bei  der  direkten  Prlifung  der  motorischen  Kraft  einerseits 
und  bei  psychischen  Reaktionen  auf  Unlustgefuhle  z.  B.  bei  schmerz- 
haften  Stichen  in  die  FuBsohle  andererseits  ist  oft  ganz  sinnfallig. 
Bei  dem  Versuch  einer  aktiven  oder  passiven  Bewegung  uberzeugen 
sich  dabei  das  Auge  und  die  palpierende  Hand  sehr  haufig,  daB  die 
Parese  nur  durch  die  gleichzeitig  einsetzende  aktive  Anspannung 
der  Antagonisten,  welche  die  Wirkung  der  Agonisten  auf- 
heben,  vorgetauscht  wird.  Diese  Mitinnervation  der  Antagonisten 
kann  man  am  besten  durch  Widerstandsbewegungen  nachweisen,  bei 
denen  im  Falle  der  plotzlichen  Beseitigung  des  Hindernisses  (z.  B. 
der  fixierenden  Hand)  das  Fortschnellen  in  der  Richtung  der  inten- 
dierten  Exkursion  infolge  einer  krampfhaften  Fixation  des  Gliedes 
durch  die  gleichzeitige  Anspannung  des  Antagonisten  ausbleibt 
(cf.  von  Hosslin).  Die  hysterische  Paraparese  der  Beine  zeichnet 
sich  oft  durch  eine  starkere  Stoning  der  Sensibilitat  aus,  wahrend  sich 
die  objektiv  nachweisbaren  Alterationen  der  Empfindung  bei  der 
multiplen  Sklerose  gewohnlich  nur  auf  die  distalen  Enden  der  Extre- 
mitaten  beschranken  und  relativ  geringe  Grade  besitzen,  durch  das 
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meist  sclieinbare  Fehlen  des  Plantarreflexes  und  bei  Anwesenheit  der 
letzteren  durch  das  konstante  Ausbleiben  einer  unwillkiirlichen  toni- 
schen  Dorsalreflexion  der  groBen  Zehe  beim  Versuch  seiner  Auslosung. 
Das  Vorkommen  des  Babinskischen  Symptoms,  insbesondere 
in  dem  von  uns  friiher  definierten  Sinne,  ist  bei  uncomplizierter 
Hysterie  unseres  Ermessens  ausgeschlossen  (cf.  B  i  n  s  w  a  n  g  e  r). 
Besonders  bei  den  spastischen  Zustanden  im  Gefolge  der  Hysterie 
konnen  die  Sehnenreflexe  abnorm  lebhaft  sein.  Patellaklonus  ist  aber 
im  Gegensatz  zur  multiplen  Sklerose  sicherlich  recht  selten,  ebenso 
wie  echter  ausgesprochener,  dauernder,  bei  wiederholter  Unter- 
suchung  annahernd  gleichmaBiger  und  konstanter  FuBklonus.  Der 
FuBklonus  der  Hysterie  ist  zudem  Mufig  ein  „falscher"  (unregel- 
maBige  Zuckungen,  die  den  Charakter  intendierter  Bewegungen 
tragen;  cf..  B ins w anger).  Wichtig  ist  auch,  daB  die  Steigerung 
der  Sehnenreflexe  bei  gescliickter  Ablenkung  der  Hysterischen 
oft  einem  normalen  Verhalten  Platz  macht.  Ein  Verlust  von  Selmen- 
reflexen  an  den  unteren  Extremitaten,  der  allerdings  bei  der  multiplen 
Sklerose  auBerst  selten  ist,  wiirde  gegebenenfalls  gegen  die  Neurose 
sprechen.  Die  hysterische  G  eh  stoning  kann  alle  Formen  der  organi- 
schen  nachaffen;  sie  verrat  sich  aber  besonders  durch  die  Differ enz 
zwischen  dem  Verhalten  der  Beine  im  Bett  und  aufier- 
halb  desselben  und  die  starke  psychische  BeeinfluBbarkeit.  Die 
plotzliche  Entstehung  schwerer  Contrakturen  (namentlich  in  den 
Armen  und  seltener  auch  in  den  Beinen  in  Form  einer  krampfhaften 
Streckung)  bei  zuvor  normalem  Verhalten  der  betreifenden  Extremitat 
oder  gar  bei  zuvor  ganz  gesunden  Personen  ist  bei  der  multiplen 
Sklerose,  die  gewohnlich  erst  im  AnschluB  an  langer  dauernde  Paresen 
zu  Contrakturen  und  zwar  besonders  in  den  Beinen  bei  einer  oft 
charakteristischen  Haltung  derselben  fiihrt,  ganz  ungewohnlich  und 
eher  eine  Erscheinungsform  der  Hysterie.  Uberhaupt  besitzt  in 
spastischen  Zustanden  auch  leichteren  Grades  die  Muskelsteifig-  ' 
keit  bei  der  Neurose  ein  ganz  anderes  Geprage  als  bei  der  Sclerose 
en  plaques.  Die  psychogene  Rigiditat  beruht  auf  einer  aktiven  mehr 
oder  minder  starren  Stellung  des  Extremitaten  durch  die  gleich- 
zeitige  tonische  Anspannung  des  Agonisten  und  Antagonisten.  Sie 
verschwindet  oder  vermindert  sich  zumindest  erheblich  bei  Ablenkung 
der  Aufmerksamkeit ;  man  kann  dies  gewohnlich  durch  eine  tiber- 
rumpelung  des  -  Patienten  bei  unverhoffter  Priifung  und  besonders 
durch  eine  unerwartete,  briiske,  passive  Bewegung  leicht  nachweisen. 
Abgesehen  davon,  daB  die  charakteristischen  Eigenschaften  der  echten 
Hypertonie  der  hysterischen  Steifigkeit  fremd  sind,  otfenbart  sich  die 
letztere  neben  dem  wohl  konstanten  Verschwinden  im  Schlafe  und  neben 
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ihrer  Abhangigkeit  von  psychischen  Prozessen  besonders  dadurch, 
dafi  die  meist  verstarkte  Willensinnervation,  welche  zur  Anspannung 
der  Antagonisten  mid  Agonisten  und  zur  Fixierung  des  Gliedes  im 
Falle  kraftiger  passiver  Bewegungen  notig  ist,  durch  eine  Reihe  von 
Mitbewegungen  und  namentlich  auch  durch  die  begleitende  Verande- 
rung  des  Gesichtsausdrucks  deutlich  sich  auspragt.  Die  Hypertonie 
der  Muskulatur  im  Gefolge  der  Sclerosis  multiplex  hat  ganz  andere 
typische  Merkmale,  die  eine  sichere  Unterscheidung  von  der  psycho- 
genen  Muskelsteifigkeit  auch  ohne  die  gleichzeitige  Beriicksichtigung  der 
Begleiterscheinungen  (Verhalten  der  Sehnenreflexe ,  Babinskisches 
Zeichen  usw.)  gestattet.  Im  Gegensatz  zu  der  letzteren  ist  der  Wider- 
stand  bei  der  echten  und  reflektorisch  sich  steigernden  Hypertonie 
im  Falle  ganz  langsamer,  vorsichtiger  passiver  Bewegungen  relativ 
gering,  aber  im  Falle  unvermuteter,  rascher,  passiver  Bewegung  wesent- 
lich  starker.  Uberwindet  man  bei  der  Steigerung  des  Muskeltonus 
langsam  den  Widerstand,  so  pflegt  er  mit  Zunahme  der  Exkursions- 
grofie  rasch  abzunehmen.  AuBerdem  wird  meist  die  reflektorische 
Hypertonie  auch  in  leicht  paretischen  Muskelgruppen  auf  die  Auf- 
forderung  des  Untersuchers,  die  passive  Bewegung  auf  ein  gegebenes 
Zeichen  hin  durch  eine  aktive  Mitwirkung  im  Sinne  intendierter  Aktion 
zu  untersttitzen ,  voriibergehend  unterbrochen  bzw.  erheblich  ver- 
mindert.  Was  die  Sensibilitatsstorungen  betrifft ,  so 
zeigen  sich  hier  in  vielen  Grenzfallen  quantitative  und  qualitative 
Unterschiede.  Zunachst  fiihrt  im  Gegensatz  zur  Hysterie  jede  orga- 
nische  Storung  der  Tiefensensibilitat,  insbesondere  des  sog.  Muskel- 
sinns  zur  Ataxie  (zu  sensorischer  Ataxie  im  Sinne  Strumpells). 
Eine  totale  Hemianasthesie  mit  gleichseitigen  sensoriellen  Storungen 
la6t  mehr  an  Hysterie  denken,  wenn  sie  gelegentlich  auch  auf  orga- 
nischer  Grundlage  (Schadigung  vasomotorischer  Fasern  im  Carrefour 
sensitiv  und  dadurch  bedingte  Lasion  gewisser  Hirnprovinzen)  nach 
Bechterew  entstehen  soil.  Wahrend  die  Empfindungsanomalien  bei 
der  multiplen  Sklerose  sich  anfanglich  meist  auf  Abstumpfungen, 
namentlich  in  den  distalen  Enden  der  Extremitaten  beschranken, 
pflegen  sie  bei  der  Neurose  gemeinhin  ausgedehnter  und  schwerer  zu 
sein,  sowie  viel  haufiger  als  bei  der  organischen  Erkrankung  in  Form 
totaler  Anasthesien  ocler  Analgesien  aufzutreten.  Da  sich  die  Sensibili- 
tatsstorungen auch  vollig  gleichen  konnen,  besitzt  gerade  in  solchen 
Fallen  eine  von  mir  an  anderer  Stelle  beschriebene  einfache  Methode 
zur  Unterscheidung  zwischen  organisch  und  psj^chisch  bedingten 
Sensibilitatsstorungen  manchmal  Bedeutung. x)    Die  Beseitigung  und 

x)  Diese  Methode  beruht  auf  dem  Prinzip  der  sog.  aristotelisclien  Illusion.  Die 
letztere  besteht  bekanntlich  darin;  daC  dann,  wenn  man  zwei  Finger,  z.  B.  den 
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Anderung  der  Sensibilitatsstorungen  unter  der  Einwirkung  von  sug- 
gestiv  wirkenden  Maflnahmen  ergibt  weitere  Anhaltspunkte ,  die  fur 
den  psychogenen  Charakter  mancher  Empfindungsanomalien  spreclien. 
Abgesehen  von  dem  Bab inskischen  Phanomen  erscheint  mir  das 
Verhalten  mancher  Hautreflexe  ebenfalls  von  nicht  zu  unterschatzender 
Bedeutung.  Dies  gilt  weniger  fiir  den  Schlund-  oder  Wiirgreflex,  als 
vor  allem  fiir  die  B  a  u  c  li  d  e  c  k  e  n  r  e  f  1  e  x  e.  Die  Bauchdeckenreflexe 
fehlen  bei  der  Sclerosis  multiplex  schon  in  fnilien  Krankheitsstaclien 
auffallend  haufig  im  Gegensatz  zu  der  Hysterie,  bei  der  sie  nach 
unserer  Erfahrung  unter  der  Voraussetzung  einer  richtigen  Unter- 
suchungstechnik  selbst  im  Falle  von  Anasthesien  der  Bauchhaut 
fast  stets  und  gewohnlich  sogar  recht  lebhaft  auszulosen  sind.  Eine 
Herabsetzung  oder  Aufhebung  der  Lidschluikeflexe  ist  bei  der  Neurose, 
abgesehen  davon,  daft  diese  Reflexe  dabei  ihr  Verhalten  besonders  auf 
psychische  Beeinflussungen  hin  rasch  zu  wechseln  pflegen,  viel  haufiger 
als  bei  der  Sclerosis  multiplex.    Diese  Reflexe,  welche  nach  Bins- 


Ring-  und  Mittelfinger  kreuzt  und  zwischen  die  Spitzen  der  gekreuzten  Finger 
einen  kleinen  Gegenstand,  z.  B.  eine  Erbse,  legt,  die  Beriihrung  nicht  von  einem, 
sondern  von  zwei  auseinanderliegenden  Gegenstanden  auszugehen  scheint.  Macht  man 
in  der  gekrenzten  Lage  der  Finger  Lokalisationspriilungen,  so  iiberzeugt  man  sich, 
dai]  dabei  eine  physiologische  Neignng  zur  Verwechslnng  der  Finger  besteht.  Diese 
mangelnde  Fahigkeit  einer  richtigen  Erkennung  des  beriihrten  Fingers  macht  sich 
noch  mehr  bei  einer  dem  Physiologen  und  Psychologen  bereits  bekannten  Versuchs- 
anordnung  gel  tend.  Man  streckt  die  beiden  im  Ellenbogengelenk  leicht  gebeugten 
Anne  derart  vor,  dafi  die  Volarseiten  der  Hande  nach  aufien  gerichtet  sind;  dann 
legt  man  die  rechte  Hand  iiber  die  linke  so,  dafi  die  Volarseiten  der  beiden  Hande 
sich  beruhren;  zuletzt  faltet  man  die  Finger  zwischeneinander,  so  daC  die  Hande 
miteinander  verschlungen  sind.  Bei  dieser  gekreuzten  Haltung  der  Hande  und 
Finger  sind  nervengesunde  Personen  auch  ohne  Ausschlui]  der  Augenkontrolle  zwar 
imstande,  die  beruhrte  Phalanx  prompt  und  sicher  zu  bezeichnen;  sie  konnen  aber 
namentlich  bei  den  ersten  Versuchen  fast  niemals  rasch  und  richtig  angeben,  ob  der 
beruhrte  Finger  der  rechten  oder  linken  Hand  angehort,  ober  ob  es  sich  um  Zeige- 
oder  Mittelfinger  handelt.  Liegt  eine  organisch  bedingte  Anasthesie  der  Finger  vor, 
so  werden  solche  Kranke  auf  die  Aufforderung,  in  gekreuzter  Lage  der  Hande  und 
der  Finger  jede  Beriihrung  durch  „jetzt"  oder  durch  Weiterzahlen  in  der  allgemein 
iiblichen  Weise  zu  registrieren,  naturgemafi  auch  bei  rasch  aufeinanclerfolgenden 
Tasteindriicken  niemals  Fehler  machen  unter  der  Voraussetzung,  daC  die  Finger  der 
anderen  Hand  normal  empfindlich  sind.  Man  muJ3  sich  nur  dabei  hiiten,  auf  den 
anasthetischen  Finger  einen  starkeren  Druck  auszuiiben,  weil  sich  derselbe  dann  auf 
die  anliegenden  gesunden  Finger  fortpflanzen  und  daselbst  eine  durch  den  Kranken 
registrierte  Empfindung  auslosen  kann.  Kranke  mit  psychogener  Anasthesie  ver- 
raten  sich  aber  durch  fortgesetzte  fehlerhafte  Registrierungen  ungemein  leicht. 
Durch  diesen  Versuch  laCt  sich  miihelos  einem  Zuhorerkreis  und  dem  Kranken  selbst 
demonstrieren,  daJ3  Tasteindriicke  an  den  anscheinend  anasthetischen  Fingern  tat- 
sachlich  empfunden  werden  (cf.  meine  Ausfiihrungen  in  d.  Berliner  klin.  Woch.  1903. 
Nr.  30). 
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wanger  ein  wenig  verlafiliches  Mittel  zur  Feststellung  der  Dia- 
gnose Hysterie  sind,  durfen  allerdings  nur  mit  grofiter  Vorsicht  zur 
Differentialdiagnose  herangezogen  werden.  Der  charakteristische 
Intention  stremor,  die  typische  Sprache  und  dieeigen- 
artigen  Storungen  der  Blasentatigkeit  im  Verlauf  der 
multiplen  Sklerose  sind  endlicli  bei  der  Neurose  ganz  ungewohnliche 
Erscheinivngen.  Das  hysterische  Zittern  stellt  nach  Binswanger 
in  der  grofien  Mehrzahl  der  Falle  einen  Ruhetremor  dar,  wahrend 
reiner  Intentions  tremor  nur  aufierst  selten  ist.  Tritt  gelegent- 
lich  dennoch  ein  „Bewegungszittern"  auf,  so  ist  es  neben  seiner 
Unbestandigkeit  und  Abhangigkeit  von  psychischen  Einfliissen  haufig 
schon  an  einer  auffallig  starken  Verlangsamung  der  Muskelaktion 
und  Anspannung  der  Antagonisten  kenntlich.  Der  Hysterische  kann 
gelegentlich  zwar  auch  das  Skandieren  nachahmen ;  aber  auch 
diese  Kopie  verrat  sich  durch  den  Mangel  an  der  maschinenmafligen 
Regelmafiigkeit  (Schultze)  des  echten  Skandierens,  das  zudem  bei 
der  Sclerose  en  plaques  gewohnlich  erst  in  spateren  Stadien  sich  ein- 
stellt.  Selir  wertvoll  ist  das  Verhalten  der  Blasentatigkeit, 
die  bei  der  Sclerosis  multiplex  haufig  wohl  fruhzeitig  in  charakte- 
ristischer  Weise  und  zwar  gewohnlich  in  Form  leichter  Behinderungen 
gestort  ist.  Die  Hysterie  kann  gelegentlich  allerdings  zu  einem 
Spasmus  des  Sphincter  vesicae,  der  eine  Erschwerung  der  Urinent- 
leerung  bedingt,  und  vielleicht  auch  zu  spasmodischen  Erscheinungen 
des  Detrusor  fuhren,  die  eine  echte  Inkontinenz  vortauschen  konnen 
(cf.  Binswanger).  Diese  erheblich  selteneren  Storungen  entstehen 
aber  fast  stets  unter  dem  Einflufi  affektiver  Erregungen  und  erreichen 
gewohnlich  derartige  Grade  (starkere  Erschwerung  der  Entleerung 
bis  zur  volligen  Retention),  wie  sie  in  den  Anfangsstadien  der  mul- 
tiplen Sklerose  aufierst  selten  sind.  Bei  eingehender  Beriicksichtigung 
dieser  Gesichtspunkte  wird  die  Losung  der  dilferentialdiagnostischen 
Schwierigkeiten  nur  selten  mifilingen. 

Die  Kriterien,  welche  die  Unterscheidung  zwischen  Hysterie  und 
multipler  Sklerose  ermoglichen,  konnen  allerdings  dann  versagen 
wenn  Kombinationen  zwischen  echter  Hysterie  und 
multipler  Sklerose  vorliegen.  Die  Haufigkeit  jener  schwer  zu 
entwirrenden  innigen  Verflechtung  beider  Erkrankungen  wird  aber 
besonders  von  den  Franzosen  stark  iiberschatzt.  Wer  allerdings  beim 
Mangel  eines  entsprechenden  „objektiven"  Befundes  jedes  „funktionelle" 
Symptom  sofort  als  „ps3^chogen"  und  jede  „psychogene"  Erscheinung 
im  Gefolge  der  multiplen  Sklerose  als  geniigenden  Beweis  fur  die 
Annahme  einer  complizierenden  Hysterie  ansieht.  wird  ein  Zusammen- 
treffen  beider  Erkrankungen  nicht  selten  finden.    Bekampft  man  aber 
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eine  derartige  Verflachung1)  des  Begriffs  der  Hysterie  dadurch,  dafi 
man  strengere  Anforderungen  an  die  Begrlindung  dieser  Diagnose 
stellt,  so  werden  sich  nicht  nnr  die  Schwierigkeiten  der  Unterschei- 
dung  zwischen  der  Neurose  und  beginnender  multipler  Sklerose 
wesentlich  verringern,  sondern  auch  die  Zahl  der  Falle  mit  einer 
Kombination  beider  Krankheitsprozesse  sich  ganz  erheblich  reduzieren. 
Wir  selbst  haben  einige  Male  psychogene  Syraptome  im  Verlauf  der 
Sclerosis  multiplex  gesehen,  aber  nur  einen  einzigen  (und  dabei  keines- 
wegs  einwandsfreien)  Fall  einer  Kombination  von  Hysterie  im  strengerem 
Sinne  mit  beginnender  multipler  Sklerose.  Wiederholt  aber  wurden 
uns  Falle  von  Sclerosis  multiplex  zugeschickt ,  in  denen  unter  der 
Voraussetzung  einer  exakten  Analyse  der  „hysterischen"  Symptome  an 
der  Hand  einer  genauen  neurologischen  Untersuchung  die  Diagnose 
Hysterie  zu  vermeiden  war.  Wie  sind  nun  die  gelegent- 
lichen  Kombinationen  von  Hysterie  mit  multipler  Skle- 
rose zu  erklaren?  Die  altere  Ansicht  Mollieres,  daJS  die 
Hysterie  vielleicht  allmahlich  zu  unheilbaren  und  greifbaren  Ver- 
anderungen  im  Centralnervensystems  fiihren  und  der  Ubergang  einer 
ausgesprochenen  Hysterie  in  multiple  Sklerose  gieichsam  durch  eine 
Metamorphose  der  ersteren  erklart  werden  kann,  bedarf  kaum  einer 
Widerlegung.  Es  koramen  im  allgem  einen  wo  hi  nur  zwei 
Moglichkeiten  in  Betracht  (cf.  Binswanger).  Die  multiple 
Sklerose  kann  sich  vielleicht  auf  der  gemeinsamen  Basis  einer  an- 
geborenen  abnormen  Veranlagung  des  Centralnervensystems  bei  schon 
zuvor  vorhandener  „hysterischer  Veranderung"  (Binswanger)  ent- 
wickeln.  Fiir  diesen  Modus,  der  meines  Ermessens  in  fast  alien  gut 
begriindeten  Fallen  zutrifft,  die  als  Kombination  von  Hysterie  und 
Sclerosis  multiplex  beschrieben  sind,  spricht  der  Nachweis  einer 
hereditaren  Belastung  und  neuropathischer  Ziige,  die  sich  bereits  im 
Kindes-  und  Jugendalter  dokumentierten.  DaB  bei  angeborener,  aber 
mehr  oder  minder  patenter"  Pradisposition  die  Entwicklung  multipler, 
sklerotischer  Plaques  das  labile  Gleichgewicht  erschiittern  und  schon 
vor  dem  Erscheinen  zweifellos  „organischer"  Reiz-  und  Ausfalls- 
erscheinungen  sinnfallige,  hysterische  Stigmata  bedingen  kann,  ist 
leicht  verstandlich.  Bei  hysterischer  Veranlagung  ist  auch  eine 
wesentliche  Verstarkung  schon  zuvor  vorhandener  neuropathischer 
Krankheitserscheinungen  im  Beginn  der  multiplen  Sklerose  unschwer 
zu  erklaren,  ebenso  beim  Fortschreiten  der  letzteren  eine  innige  Ver- 
flechtung  organischer  und  psychogener  Symptome.  Individuen  mit 
hysterischer  Veranlagung  werden  namentlich  auf  die  ersten  klinischen 
Erscheinungen  der  Sclerosis  multiplex  in  ganz  anderer  Weise  reagieren 
als  Nervengesunde.   Sie  werden  unter  anderem  geneigt  sein,  besonders 
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initiate  Attacken  der  multiplen  Sklerose  mit  abnormen  Gefiihlsreak- 
tionen,  mit  hysterischen  Anfallen  mid  dergl.  zu  beantworten,  objektiv 
begriindete  Symptome  zu  iibertreiben,  nach  ihrem  Verschwinden  zu 
konservieren ,  oder  in  Form  ahnliclier  Erscheinungen  nachzuahmen. 
Wenn  hereditare  Disposition  und  neuropathische  Antecedentien  fehlen, 
kann  man  eine  zweite  Moglichkeit  bei  der  Erklarung  in  Erwagung 
zielien.  In  ahnliclier  Weise,  wie  friihere  Herderkrankungen  die  Dis- 
position zur  Epilepsie  schaffen  konnen,  vermag  vielleicht  die  Er- 
krankung  an  multipler  Sklerose  gelegentlich  die  Rolle  einer  dispo- 
nierenden  Ursache  fur  die  Entwicklung  der  Hysterie  spielen.  Bins- 
wanger  gibt  in  seiner  Monographie  iiber  die  Hysterie  (p.  60)  ein 
einschlagiges  Beispiel. 

Nach  Charcot  soli  die  Sclerosis  multiplex  diejenige  organische 
Erkrankung  des  Centralnervensystems  sein,  welche  sich  am  haufigsten 
mit  der  Hysterie  verbindet.  Diese  Angabe  beruht  zum  Teil  sicherlich 
darauf,  daft  die  beginnende  multiple  Sklerose  am  leich- 
testen  mit  Hysterie  verwechselt  wird,  und  die  weit- 
verbr  eitete  V  erf  lac  hung  der  Diagnose  „Hysterie"  sich 
g e r a d e  h i e r  am  m e i s t e n  r a c h  t.  Dafiir,  daB  aber  ein  derartiges 
Zusammentreffen  wenigstens  relativ  haufig  zu  sein  scheint,  kann 
man  als  Grunde  anfiihren,  daB  einerseits  die  gemeinsame  Basis  beider 
Erkrankungen  wohl  eine  angeborene,  abnorme  Veranlagung  des  Central- 
nervensystems darstellt,  und  andererseits  die  fliichtigen  vielfarbigen, 
oft  nur  angedeuteten  und  wechselnden  Erscheinungen  der  Sclerosis 
multiplex  geeignetere  Vorlagen  fiir  hysterische  Kopien  als  die  starren 
Symptome  gewisser  Systemerkrankungen  sind. 

Die  „funktionelle"  Basis  der  pseudospastisclien  Parese  mit 
Tremor  rechtfertigt  einige  Bemerkungen  iiber  die  Unterscheidung 
derselben  von  der  multiplen  Sklerose  an  dieser  Stelle,  zumal  es  sich 
beim  Furstner-Nonneschen  Symptomenkomplexkaumumeine  selbstandige 
Neurose  handelt,  sondern  wohl  um  eine  Erscheinungsform  der  Hysterie. 
Die  Abgrenzung  dieses  Zustandes  kann  hochstens  dann  Schwierig- 
keiten  bereiten,  wenn  die  multiple  Sklerose  unter  dem  Bilde  der  spasti- 
schen  Spinalparalyse  verlauft.  Die  groBe  Seltenheit  derartiger  Grenz- 
falle  mit  schwankender  Diagnose  erhellt  aber  schon  daraus,  daB 
trotz  unseres  reichhaltigen  Materials  an  Unfallkranken  in  der  medi- 
zinischen  Klinik  zu  Erlangen  eine  Unterscheidung  beider  Erkran- 
kungen niemals  in  Frage  kam.  Sollte  ausnahmsweise  dennoch  die  Ab- 
grenzung der  Pseudoparesis  spastica  zum  Gegenstand  differentialdiagno- 
stischer  Erwagungen  werden,  so  genii gt  zur  Vermeidung  von  Ver- 
wechslungen  der  Hinweis,  daB  fast  alle  cerebralen  und  bulbaren 
Symptome  der  multiplen  Sklerose  (insbesondere  alle  Augenstorungen, 
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die  Anomalien  der  Sprache,  die  ataktisclien  Bewegrmgsstorungen  und 
der  oscillatorische  Zitterklonus  in  den  oberen  Extremitaten)  der  spa- 
stischen  Pseudoparese  durchaus  fremd  sind.  Die  Spasmen  der  Neu- 
rose, bei  der  zudem  die  eigenartigen  Blasenstorungen  der  Sclerosis 
multiplex  fehlen,  werden  nur  durch  die  aktive  xAnspannung  der  An- 
tagonisten  vorgetauscht  und  besitzen  nach  den  bisherigen  publizierten 
Fallen  anscheinend  den  Cliarakter  der  oben  bescliriebenen  psycho- 
genen  Muskelsteifigkeit.  Trotz  der  auffallenden  Steigerung  der 
Selmenreflexe  an  den  unteren  Extremitaten  vermiftt  man  bei  ihr  wohl 
regelmaBig  den  Plantarspinalreflex  (im  Sinne  Go]  df lams).  Audi  das 
Verhalten  der  Bauchdecken-  und  Cremasterreflexe,  die  bei  der  multiplen 
Sklerose  zum  Unterschiede  von  funktionellen  Zustanden  fast  regelmafiig 
verschwinden,  verdient  Berucksichtigung.  Endlich  sieht  man  bei 
der  Sclerosis  multiplex  kaum  jemals  einen  derartigen  oft  dem 
„Trampeln"  vergleichbaren  Tremor  der  Unterextremitat,  sondern  fast 
stets  nur  ataktische  Bewegungsstorungen. 

Eine  Verwechslung  mit  der  Neurastlienie  (cf.  Bin sw anger) 
ist  nur  in  den  friihesten  Stadien  der  Erkrankung  an  Sclerosis  multi- 
plex moglich  und  auch  dann  wohl  bei  genauer  Berucksichtigung  der 
Anamnese,  sowie  der  psychischen  und  eventuellen  neurologischen 
Symptome  (insbesondere  lokalisierter  Ausfallserscheinungen  und  Augen- 
storungen)  zu  vermeiden. 

Die  Unterscheidung  der  multiplen  Sklerose  von  der  genuinen 
Epilepsie  kann  nur  dann  zu  Schwierigkeiten  Anlafi  geben,  wenn 
sich  die  Neurose  in  rudimentaren  Anfiillen  aufiert,  die  den  bei 
organischen  Erkrankungen  gelegentlicli  vorkommenden  epileptiformen 
Convulsionen  gleichen  konnen,  oder  im  interparoxysmalen  Stadium 
als  Ausdruck  protrahierter,  motorischer  Erschopfungszustande  (Bins- 
w anger)  eine  Steigerung  der  Sehnenphanomene,  leichte  Paresen 
auch  im  Gebiete  des  Facialis  und  der  Augennerven,  sowie  z.  T. 
unter  der  Eiickwirkung  eines  schweren  Bromismus  eine  langsame, 
undeutliche ,  ja  sogar  geradezu  skandierende  Sprache,  eine  intel- 
lektuelle  und  gemutliche  Stumpfheit  und  eine  Abschwachung  bzw. 
Aufhebuug  der  Hautreflexe  zur  Beobachtung  gelangen  (cf.  Bins- 
w anger).  Abgesehen  davon,  dafi  bei  der  multiplen  Sclerose  die 
epileptiformen  Convulsionen  nur  ausnahmsweise  ohne  sonstige  bei 
der  Neurose  fehlende ,  neurologische  Symptome  vorkommen  und 
zudem  in  Grenzf alien  mehr  den  Charakter  corticaler  Bindenconvul- 
sionen  von  Jacks onschem  Typus  als  den  Typus  rudimentarer  Ent- 
ladungen  auf  der  Basis  einer  epileptischen  Hirnveranderung  zeigen, 
wird  auch  wahrend  des  interparoxysmalen  Stadiums  eine  laugere 
Beobachtungsdauer ,  die  zeitliche  Entwicklung  und  der  Verlauf  der 
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Erkrankung,  der  Nachweis  friiherer  Ausfallserscheinungen,  die  Unter- 
suchung  des  Kranken  mit  dem  Augenspiegel  und  der  Nachweis  des 
Babinskisclien  Phanomens  Klarheit  schaffen.  Die  Abgrenzung 
der  multiplen  Sklerose  von  der  organischen  Epilepsie  kann  ich  liber- 
gehen.  weil  die  Unterscheidung  von  den  primaren  Herderkrankungen 
an  anderen  Stellen  ausfiihrlich  besprochen  ist.  Ich  mochte  hier  nur 
nochmals  auf  die  Tatsache  hinweisen,  daB  im  Gegensatz  zu  anderen 
Lokalerkrankungen  die  Entwicklung  der  zahlreichen  Plaques  der  Scle- 
rose en  plaques  im  Cerebrum  nur  ausnahmsweise  jene  eigentumliche  Ab- 
anderung  des  Erregbarkeitszustandes ,  die  wir  als  epileptische  Hirn- 
veranderung  bezeichnen,  im  Gefolge  hat. 

Das  zuerst  von  C.  Westphal  beschriebene  und  als  Pseudo- 
sklerose *)  bezeichnete  Krankheitsbild,  dessen  klinische  Erscheinungen 
bei  negativem  pathologisch-anatomischem  Befund  die  Diagnose  einer 
Sclerosis  multiplex  zu  rechtfertigen  scheinen ,  wurde  erst  durch 
die  Arbeiten  S  trump  ells,  welcher  an  der  Hand  von  Eigenbeobach- 
tungen  den  Symptomenkomplex  genauer  prazisierte  und  die  fur  die 
differentialdiagnostische  Abgrenzung  von  der  multiplen  Sklerose 
wichtigsten  Gesichtspunkte  hervorhob,  allgemeiner  und  genauer  be- 
kannt. 

Das  klinische  Bild  dieses  merkwiirdigen  Leidens  ist  auf  Grund 
der  bis  jetzt  verolfentlichten  Falle,  deren  Zahl  nach  v.  Frankl-Hoch- 
wart  z.  Z.  16  betragt,  etwa  folgendes. 

Es  handelt  sich  bei  der  Pseudosklerose  urn  eine  anscheinend 
unheilbare  und  schwere  Erkrankung  des  Centralnervensystems,  die  sich 
bei  jugendlichen  Individuen  —  wohl  auf  der  Basis  abnormer  nervoser 
Veranlagung  oder  vielleicht  sogar  einer  hereditaren  Syphilis  —  meist 
ganz  allrnahlich  entwickelt.  Der  ungemein  langsame  Verlauf  zeigt 
Neigung  zur  steter  Progression,  aber  zu  langer,  ausnahmsweise  auf 
Jahrzehnte  sich  erstreckender  Krankheitsdauer ;  gelegentlich  linden  sich 
auch  erhebliche  Remissionen.  Der  Tod  erfolgt  durch  zunehmende  all- 
gemeine  Schwache,  durch  Komplikationen  oder  wahrend  apoplektiformer 
Insulte.  Die  wesentlichsten  klinischen  Merkmale  sind  neben  spastischen 
Paresen  insbesondere  der  Beine,  neben  zeitweisen  apoplektiformen  und  epi- 
leptiformen  Anfallen  und  gelegentlich  auftretenden  halbseitigen  Paresen 
mit  oder  ohne  nachfolgenden  Kontrakturen  eine  oft  mit  Zwangslachen 
und  Zwangsweinen  verbundene,  ausgepragte  psychische  Alteration,  ein 
intensiver  bei  den  verlangsamten  Willkiirbewegungen  sich  ungemein 


])  Literatur:  Bab  in  ski,  Baumlin, 
v.  Frankl-Hochwart  (auch  Sammelreferat) , 
Spiller,  Strlirapell,  Westphal. 
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steigernder  edit  oscillatorisclier  Zitterklonus  und  eine  Sprachstorung, 
die  zuweilen  in  starkem  Skandieren  besteht.  Die  friihzeitig  einsetzende 
psychische  Veranderung ,  welche  meist  erhebliche  Grade  erreicht, 
auflert  sich  gewohnlich  in  Form  einer  fortschreitenden  Demenz,  die 
sich  oft  mit  schweren  Erregungszustanden  und  heftigen  Zornes- 
paroxysmen,  sowie  gelegentlich  auch  mit  Sinnestauschungen  und  Ver- 
wirrtheit  verbindet.  Die  grofie  Ausgiebigkeit  des  manclimal  in 
der  Ruhe  fortbestehenden  bald  rascheren,  bald  langsameren  Zitter- 
klonus, welcher  am  haufigsten  und  starksten  neben  dem  Eumpf  die 
Arme,  aber  auch  die  Beine  befallt,  wachst  bei  den  fast  stets  ver- 
langsamten  willkiirliclien  Aktionen  derart,  dafi  das  Symptom  von 
Striimpell  in  einschlagigen  Fallen  mit  den  Schwimmbewegungen 
einer  Meduse  oder  mit  dem  Fliigelschlag  junger  Vogel  verglichen 
wurde.  Die  Verlangsamung  der  aktiven  Bewegungen,  welche  sich 
auch  im  Gebiet  der  Gesichts-,  Augen-  und  Sprachmuskulatur  geltend 
macht,  bedingt  oft  eine  eigentiimliche,  mit  dem  Zitterklonus  der  Ex- 
tremitaten  scharf  kontrastierende  Starre  des  Gesichtsausdrucks  und 
eine  entsprechende  Veranderung  der  Sprache.  Mit  der  Langsamkeit, 
der  Monotonie  und  dem  Skandieren  der  gelegentlich  auch  „explosiven" 
Sprache  mischen  sich  haufig  deutliche  dysarthrische  Ziige.  Wahrend 
der  Hypoglossus  (Zungentremor !)  gelegentlich,  der  Oculomotorius  aber 
nur  ausnahmsweise  beteiligt  ist ,  fehlen  wohl  stets  Papillenverande- 
rungen,  echter  Nystagmus  (vielleicht  auch  pathologische  nystagmus- 
artige  Zuckungen  in  den  Endstellungen) ,  eigentliche  Ataxie  und 
Storungen  der  Hautreflexe  (namentlich  der  Bauchdeckenreflexe).  Die 
objektiven,  durchaus  inkonstanten  Sensibilitatsstorungen  bestehen 
hochstens  in  geringfiigigen  Abstumpfungen  und  die  subjektiven  in 
mafiigen  Kopfschmerzen  oder  belanglosen  Parasthesien ;  auch  Blasen- 
anomalien  treten  hochstens  in  spaten  Stadien  auf.  Endlich  ist  noch 
das  Vorkommen  von  Schlingbeschwerden ,  Erbrechen,  Herzklopfen 
sowie  hysterischer  Associationen  (v.  Frankl-Hochwart)  zu  er- 
wahnen. 

Die  zahlreichen  und  auffallenden  Analogien  im  klinischen 
Bilde  der  Pseudosklerose  und  der  multiplen  Sklerose 
bedurfen  kaum  einer  weiteren  Erorterung;  ich  skizziere  deshalb  nur 
die  wichtigsten. 

Wahrend  Empfindungs-  und  Blasenanomalien  zurucktreten,  stehen 
bei  beiden  chronischen  und  unheilbaren  Erkrankungen,  die  unter 
zuweilen  auftretenden  Re-  und  Intermissionen  und  wechselnder  Inten- 
sitat  der  klinischen  Erscheinungen  einen  gemeinhin  langsamen,  aber 
dennoch  fortschreitenden  Verlauf  zeigen,  neben  psychischen  Alterationen 
mit  Zwangsaifekten  motorische  Storungen  im  Yordergrund.    Wir  finden 
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neben  spastischen  Paresen,  neben  apoplektiformen  und  epileptiform  en 
Anfallen,  sowie  Hemiplegien  und  Kontrakturen ,  vor  allem  einen 
hervorstechenden  Zitterklonus ,  der  bei  Willklirbewegungen  auf- 
tritt  oder  sich  zumindest  dadurch  verstarkt  und  aufierdem  eine 
durch  Monotonie,  Verlangsainung  und  Skandieren  charakterisierte 
Sprachstorung. 

Die  Tatsache,  dafi  S  trump  ell  und  nacli  ihm  audi  andere 
Autoren  intra  vitam  die  richtige  Diagnose  einer  Pseudosklerose  stellten, 
mag  als  Beweis  dienen,  dafi  trotz  der  schwierigen  Differentialdiagnose 
gewisse  Kriterien  dennoch  die  Unterscheidung  bei  der  Er- 
krankungen  ermoglichen  konnen. 

Vorerst  ist  die  Psyche  bei  der  Pseudosklerose  —  namentlicli  in 
Form  einer  schweren,  fortschreitenden  Verblodung  —  wesentlich 
haunger ,  fruhzeitiger  und  starker  affiziert  als  bei  der  Sclerosis  mul- 
tiplex. Audi  die  Sprachs tor  ting  zeigt  im  Gegensatz  zu  der 
letzteren  Erkrankung  in  einer  wesentlich  grofieren  Prozentzahl  der 
Falle  ausgepragte,  dysarthrische  Ziige,  die  keineswegs  Spatsymptome 
darstellen  miissen.  Von  noch  grofierem  differentialdiagnostischen  Wert 
ist  weiterhin  das  Verhalten  des  Zitterklonus  und  gewisser 
Aug  en  stoning  en.  Wahrend  bei  der  Sclerose  en  plaques  der 
mitunter  einseitige  Tremor  in  erheblicherem  Grade  nur  selten  in  der 
Euhe  fortbesteht  und  in  Form  eines  echten  Zitterklonus  die  Beine 
nur  ausnahmsweise  befallt,  dauert  bei  der  Pseudosklerose  der  an- 
scheinend  stets  doppelseitige,  oscillatorische  Zitterklonus,  an  dem  sich 
manchmal  audi  die  unteren  Extremitaten  beteiligen,  gar  nicht  selten 
in  der  Euhe  fort.  Abgesehen  von  den  deutlich  verlangsamten,  will- 
kiirlichen  Bewegungen  aber  zeichnet  er  sich  vor  dem  Intentionstremor 
der  multiplen  Sklerose  durch  die  bei  der  Herdsklerose  sehr  seltene 
Eigenart  der  Oscillationen  aus;  die  Oscillationen  erreichen  bei  oft 
langerer  Schwingungsdauer  (2 — 3  in  der  Sek.)  eine  auffallend  grofie 
Ausgiebigkeit,  sodafi  sie  manchmal  einem  wilden  Hin-  und  Herschlagen 
vergleichbar  sind.  Eine  genaue  Beriicksichtigung  verdient  der  Befund, 
dafi  eine  at akti sch e  Be  wegungsstorung  in  Fallen  von  Pseudo- 
sklerose zu  fehlen  scheint;  audi  in  den  Beinen  fand  man  nur  spa- 
stische  Paresen  und  Zitterklonus,  aber  keine  eigentliche  Ataxie. 
Ferner  scheinen  die  verschiedenartigen  Augenstorungen ,  welche  im 
klinischen  Bild  der  Sclerosis  multiplex  eine  iiberaus  bedeutsame  Eolle 
spielen ,  bei  der  Pseudosklerose x)  fast  stets  zu  fehlen.  Namentlicli 


2)  Nystagmus,  rechtsseitige  Ptosis,  Pupillendifferenz  und  leichte  Stoning  der 
Lichtreaktion  fanden  sich  bei  der  Pseudosklerose  nur  in  einer  einzigen,  aber  durchaus 
unsicheren  Beobachtung  (L anger).    Die  Zugehorigkeit  dieses  Falles  zur  Pseudo- 
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Opticusaffektionen  (temporale  Abblassung,  Neuritis  optica,  oder 
gar  Stauungspapille),  cent  rale  Skotome,  akut  einsetzende, 
an  Intensitat  rasch  wechselnde,  vor  lib  er  gehende  Am- 
b  1  y  o  p  i  e  n ,  s  o  w  i  e  Nystagmus  (s.  o.)  und  Pupillenstorungen  sind  der 
Pseudosklerose  fremd;  doch  kommen  vielleicht  Oculomotoriusparesen 
leichteren  Grades  ausnahmsweise  bei  ihr  vor.  Uberhaupt  bedingt  die 
Pseudosklerose  —  von  den  gelegentlichen  Schlingbeschwerden  abge- 
selien  —  nur  hochst  selten  Hirnnervenlahmungen;  jedenfalls 
kommen  die  haufigen  Facialisparesen  der  multiplen  Sklerose  an- 
scheinend  bei  ihr  niclit  vor  (cf.  Frankl-Hochwart).  Von  nicht 
zu  unterschatzender  Bedeutung  ist  unseres  Ermessens  das  Verhalten 
der  Hautreflexe,  namentlich  der  Bauchdeckenreflexe,  welche 
bei  der  Sclerosis  multiplex  fast  regelmafiig  fehlen,  bei  der  Pseudo- 
sklerose aber  sich  anscheinend  normal  verhalten.  Die  audi  bei  der 
letzteren  Erkrankung  zuweilen  konstatierten  Sensibilitats-  und  Blasen- 
anomalien  sind  fiir  die  Differentialdiagnose  nur  von  untergeordnetem 
Wert.  Man  kann  nur  sagen,  dafi  friihzeitig  einsetzende 
Stoning  en  der  Urinentlee rung  von  fluchtigemCharakter 
und  starker e  Alterationen  der  Sensibilitat  gegen  Pseudo- 
sklerose sprechen.  Vor  der  allzu  hohen  Bewertung  der  grofieren  oder 
geringeren  prozentualen  Haufigkeit  dieses  oder  jenes  Symptoms  bei 
beiden  Erkrankungen  mu8  man  aber  schon  deshalb  warnen,  weil  die 
Kasuistik  der  Pseudosklerose  bis  jetzt  nur  iiber  wenige  und  zudem 
teilweise  durchaus  unsichere  Falle  verfiigt.  Man  wird  bei  der  kri- 
tischen  Priifung  des  Gesamtbildes  deshalb  nur  mit  grofier  Vorsicht 
den  bis  jetzt  begrlindeten  Befund  heranziehen ,  da6  apoplektiforme 
und  epileptiforme  Anfalle  bei  der  multiplen  Sklerose  seltener  sind  und 
bei  der  Pseudosklerose  das  Durchschnittsalter  geringer,  sowie  der 
Einflufi  der  hereditaren  Belastung  merkbarer  ist  und  sogar  eine 
hereditare  Syphilis  in  Frage  kommt.  Bei  schwankender  Differential- 
diagnose  schefnt  es  mir  das  Eichtigste  zu  sein,  eher  eine  multiple 
Sklerose  anzunehmen,  da  ausgepragte  Falle  von  Pseudosklerose  an- 
scheinend recht  selten  sind. 

Die  Gesamtheit  dieser  unterscheidenden  Merkmale 
gestattet  leider  nur  in  einem  Teil  der  Falle  die  Wahr- 
scheinlichkeitsdiagnoseeinerPseudosklerose;  eine  einiger- 
maBen  sichere  Abgrenzung  derselben  von  der  Sclerosis  multiplex  aber 
ist  bis  jetzt  nur  an  der  Hand  des  anatomischen  Praparats  moglich. 
Im  Gegensatz  zu  den  sinnfalligen  Veranderungen  des  Gehirns  und 


sklerose  ist  schon  deshalb  sehr  fraglich,  weil  jede  mikroskopische  Untersuchung  an 
gefarbten  Praparaten  fehlt. 
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Riickenmarks  bei  der  Sclerose  en  plaques  ergab  in  Fallen  von  Pseudo- 
sklerose  die  makroskopische  mid  mikroskopische  Durchsuchung  des 
Centralnervensystems  ein  im  wesentlichen  ganz  negatives  Resultat. 
Man  fand  nur  gelegentlich  relativ  geringfiigige  Anomalien,  deren 
Eigenart  und  Intensitat  zur  Erklarung  des  klinischen  Bildes  nicht 
geniigten.  Westphal  z.  B.  konstatierte  neben  Verdopplung  des 
Centralkanals  eine  Verdickung  der  Dura,  Baumlin  einen  mafiigen 
Faserausfall  und  eine  Leptomeningitis  chronica,  Schultze  einzelne  ge- 
quollene  Axenzylinder  und  v.  Frankl-Hochwart  eine  ungewohn- 
liche  Entwicklung  und  Ausbreitung  der  Pacchionischen  Granulationen. 
Der  negative  autoptische  Befund  fiihrte  nun  zu  der  x4.uffassung,  dafl 
die  Pseudosklerose  den  „Neurosenu  zuzurechnen  ist  (cf.  Westphal). 
Die  franzosischen  Autoren  (cf.  Pierre  Marie)  stellten  sogar  die 
These  auf,  dafl  die  Erkrankung  in  den  Rahmen  der  Hysterie  fallt. 
Die  letztere,  durchaus  irrige  Anschauung  fand  bereits  durch  Striimpell 
eine  geblihrende  Zuriickweisung ,  welche  keine  weiteren  Zusatze  er- 
forderlich  macht;  nach  ihm  ist  es  eine  ganzliche  Verkennung  des  Be- 
griffs  der  Hysterie,  wenn  man  eine  mit  den  schwersten,  keineswegs 
psychogenen  Symptomen  stetig  progressiv  verlaufende  und  zum 
Tode  fiihrende  Krankheit  blofi"  deshalb,  weil  wir  mit  unseren  jetzigen 
Hilfsmitteln  kein  anatomisches  Substrat  derselben  nachweisen  konnen, 
als  Hysterie  bezeichnen  will.  Unsere  Anschauung,  daft  die  Pseudo- 
sklerose trotz  der  im  wesentlichen  „normalen"  Struktur  der  nervosen 
Substanz  zu  den  organischen  Erkrankungen  des  Centralnervensystems 
zahlt,  wird  auch  dadurch  begriindet,  dafl  einerseits  in  der  groBen 
Mehrzahl  der  bis  jetzt  publizierten  Falle  die  mikroskopische  und. 
einigemale  sogar  die  makroskopische  Untersuchung  nicht  mit  hin- 
reichender  Genauigkeit  und  bis  jetzt  stets  anscheinend  niemals  mittels 
elektiver,  zuverlassiger  Farbungsmethoden  der  Neuroglia  am  hinreichend 
frischen  und  entsprechend  vorgeharteten  Praparate  durchgefiihrt  wurde. 
Nur  die  Verwendung  moglichst  frischen  Materials  kann  bei  der  schon  von 
V  ire  how  beobachteten  geringen  Widerstandsfahigkeit  der  Neuroglia 
gegen  postmortale  Einfliisse  vor  Fehlerquellen  schiitzen;  auBerdem 
findet  man  bei  der  elektiven  Fiirbung  der  Neurogliafasern  z.  B.  mittels 
der  Weigertschen  Methode  haufig  schon  deutliche  Veranderungen 
auch  in  Fallen,  in  denen  die  allgemein  iiblichen  Farbungsmethoden  ver- 
sagen.  Aufierdem  hat  man  zugunsten  einer  genaueren  Untersuchung  des 
Riickenmarks  namentlich  mit  den  Markscheidenfarbungen  diejenige  des 
Cerebrums  und  besonders  der  Grofihirnrinde  vernachlassigt.  Das  ganze 
klinische  Bild  der  Pseudosklerose,  insbesondere  die  manchmal  friihzeitig 
einsetzende  und  fortschreitende  Verblodung,  die Sprachstorung,  der Zitter- 
klonus  weist  aber  auf  einen  cerebralen  Sitz  der  Erkrankung  hin  und 
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drangt  fast  zur  Annahme,  daB  die  Hirnrinde  zumindest  in  erheblichem 
MaBe  an  dem  zu  supponierenden  pathologisch-anatomischen  ProzeB 
beteiligt,  vielleicht  sogar  der  primare  oder  eigentliche  Sitz  derselben 
ist.  Es  scheint  mir  deshalb  wohl  moglich,  daB  eine  genaue,  unter  den 
vorgeschriebenen  Kantelen  ausgefiihrte  Untersuchung  zahlreicher 
Schnitte  aus  den  verschiedenen  Territorien  der  GroBhirnrinde,  z.  B. 
mittels  der  W  e  i  g  e  r  t  schen  elektiven  Farbung  der  Neurogliafasern 
diejenigen  engen  Bezieliungen  zwischen  Psendosklerose  und  mancben 
Fallen  von  diffuser  Sklerose  gefunden  hatte,  die  man  aus  einzelnen 
makroskopischen  Befunden  bei  der  ersteren  Erkrankung  (eigentumliche 
Konsistenzvermehrung  der  Cerebrums  cf.  S  trump  ell,  Westphal) 
schon  vermutet  batte.  In  zukiinftigen  Fallen  von  Pseudosklerose 
wird  man  audi  Striimpells  Anschauung,  daB  es  sich  bier  viel- 
leicht gelegentlich  urn  juvenile  Paralysen  handelt,  beriicksichtigen 
miissen. 

Unter  dem  Namen  der  diffusen  Sklerose  y)  hat  man  auf  Grund 
eigentiimlicher  autoptischer  Befunde  eine  in  seinen  wesentlichen  Zligen 
bald  dem  klinischen  Bilde  der  Pseudosklerose,  bald  demjenigen  der 
progressiven  Paralyse  entsprechendes  Erkrankung  beschrieben.  Ab- 
gesehen  davon,  daB  die  nosologische  Stellung  dieses  anscheinend 
seltenen  Leidens  nichts  weniger  als  geklart  ist,  ist  eine  befriedigende 
Darstellung  der  symptomatologischen  Seite  deshalb  mit  groBen  Fehler- 
quellen  verkniipft,  weil  als  pathologisch-anatomische  Basis  fiir  die 
Bearbeitung  des  klinischen  Bildes  anscheinend  ganz  verschieden- 
artige  Prozesse  benutzt  wurden.  Jedenfalls  bestehen  zwischen  den 
namentlich  von  Heubner,  Striimpell,  WeiB  und  Frankl- 
Hochwart  stammenden  Angaben  nicht  unerhebliche  Differenzen. 
Eine  eingehende  Besprechung  der  als  diffuse  Sklerose  veroffentlichten 
Beobachtungen  eriibrigt  sich,  abgesehen  davon,  daB  sie  sich  in  den 
Arbeiten  von  WeiB  und  Frankl-Hochwart  findet,  hier  schon 
deshalb,  weil  dasjenige,  was  man  mit  einiger  Sicherheit  dariiber 
sagen  kann,  in  wenige  kurze  Satze  zu  form  en  und  die  Erorterung 
durchaus  unsicherer  Details  fiir  die  differential agnostische  Abgren- 
zung  des  Leidens  von  der  multiplen  Sklerose  wenig  fruchtbar  ist. 

Die  diffuse  Sklerose  ist  im  Gegensatz  zur  multiplen 
Sklerose  wohl  ein  exogenes  Leiden.    Striimpell  z.  B.  rubrifiziert 


J)  Literatur:  Belinski,  Berg,  Boinet,  Bonardi,  Bouillard,  Bourne- 
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sie  miter  die  chronisch-entzundlichen  Prozesse  des  Centralnerven- 
sy  stems.  Man  hat  jedenfalls  als  ursachliche  Moment e  in  einzelnen 
Fallen  Lues  (namentlich  die  here di tare) ,  iUkoholismus  und  auch 
Schadeltraumen(?)  bezeichnet.  Sie  besitzt  bei  ganz  allmahlichem  Beginn 
und  bei  langsamem,  von  erheblichen  Schiiben  und  Remissionen  freiem 
Fortschreiten,  sowie  ad  sanationem  absolut  ungiinstiger  Prognose  keine 
ausgesprochene  Vorliebe  fur  diese  oder  jene  Lebensdekade.  Sie  kommt 
jedenfalls  sowohl  bei  Kindern,  als  im  reiferen  Alter  vor.  Ihr 
klinisches,  keineswegs  abgeschlossenes  Bild  ist  im  wesentlichen  da- 
durch  charakterisiert,  dafl  fast  alle  Symptome  der  multiplen  Sklerose 
in  extrem  starker  Auspragung  bei  ihr  vorkommen.  In  ahnlichen,  ja 
sogar  noch  erheblicheren  Graden  wie  bei  der  Pseudosklerose  ist  meist 
die  Psyche  in  Form  einer  fortschreitenden  Verblodung  affiziert.  An 
cerebralen  Erscheinungen  verzeichnet  die  Kasuistik  auBerdem  Kopf- 
schmerzen,  Schwindel,  gehaufte  und  schwere  epileptiforme  und  apo- 
plektiforme  Insulte,  Anfalle  von  Zwangsbewegungen ,  an  Augen- 
storungen  neben  gelegentlicher  Pupillendifferenz  und  trager  Pupillen- 
reaktion  Augenmuskellahmungen  und  ausnahmsweise  auch  „ Neuritis 
optica"'.  Ein  echter  Nystagmus  fehlt  hingegen;  auch  nystagmusartige 
Zuckungen  sind  wohl  ungewolmlich.  Mit  der  Monotonie  und  dem 
Skandieren  der  Sprache  mischen  sich  gewohnlich  deutliche  dysarthrische 
Ziige.  Es  treten  Lallen  und  manchmal  sogar  Aphasie  auf.  Die  Will- 
kiirbewegungen ,  die  namentlich  infolge  der  sehr  haufigen,  in  den 
unteren  Extremitaten  besonders  stark  ausgebildeten  und  auch  zu  Kon- 
trakturen  fiihrenden  spastischen  Paresen  mit  auffallendem  Eigor  (cf. 
WeiB)  verlangsamt  sind,  fiihren  zu  der  Auslosung  bzw.  hochgradigen 
Verstarkung  eines  oft  schon  in  der  Ruhe  vorhandenen,  heftigen  oscil- 
latorischen  Zitterklonus  von  angeblich  geringerer  Schwingungsampli- 
tude  als  bei  der  Pseudosklerose.  Die  Hautreflexe  sind  gelegentlich 
abgeschwacht  bzw.  aufgehoben ;  Anomalien  der  Empfindung  und  Blasen- 
tatigkeit  sind  inkonstant  und  meist  geringfiigig. 

Man  sieht  aus  dieser  kurzen  Skizzierung  des  Leidens,  dafi  fur 
seine  differentialdiagnostische  Abgrenzung  von  der  multiplen  Sklerose 
im  groBen  ganzen  die  oben  bei  der  Pseudosklerose  betonten  Gesichts- 
punkte  in  Betracht  kommen.  Wenn  in  sonst  ausgepragten  Fallen  von 
multipler  Sklerose  einerseits  eine  zunehmende  starke  Demenz,  eine 
deutliche  Dysarthrie,  sowie  ein  schon  friihzeitig  einsetzender  auch  in 
der  Ruhe  vorhandener,  erheblicher  oscillatorischer  Zitterklonus  auf- 
treten  und  andererseits  der  Nystagmus,  namentlich  der  echte,  sowie 
temporale  Papillenabblassungen  (mit  den  fur  die  multiple  Sklerose 
typischen  Wechselbeziehungen  zum  Gesichtsfeld  und  Sehvermogen) 
fehlen,  ist  man  zur  Vermutung  berechtigt,  daB  es  sich  urn  eine  dif- 
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fuse  (vielleicht  aber  audi  um  eine  Pseudosklerose)  handelt.  DieWahr- 
scheinlichkeit  dieser  Vermutung  steigert  sich  ganz  erheblich  bei 
Kindern  mit  vollentwickeltem  Symptom enkomplex,  sowie  beim  Fehlen 
von  Kemissionen  und  Schiiben  im  Krankheitsverlauf.  Die  Unter- 
scheidung  aber,  ob  wohl  eine  diffuse  oder  eine  Pseudosklerose  vorliegt, 
ist  mit  hinreichender  Sicherheit  fast  unmoglich,  zumal  der  Kliniker 
die  groBere  oder  geringere  prozentuale  Haufigkeit  einzelner  Symptome 
bei  beiden  Affektionen  im  konkreten  Fall  kaum  verwerten  und  auch 
das  Fehlen  einzelner  untergeordneter  klinischer  Ersclieinungen  bei 
einer  der  Affektionen  sclion  deshalb  nicht  allzu  lioch  veransclilagen 
darf,  weil  dies  mit  den  Fehlerquellen  einer  noch  unzulanglichen 
Kasuistik  in  Zusammenhang  stehen  kann.  Doch  kann  man  sagen, 
daB  eine  fortsclireitende  Demenz  im  Kindesalter  in  Verbindung  mit 
allmahlich  sich  steigernden  spastischen  Paresen  die  Annahme  einer 
diffusen  Sklerose  wahrscheinlich  macht.  In  Grenzfallen  zwischen  diffuser 
und  Pseudosklerose  sprechen  vielleicht  Remissionen  und  Schiibe,  die  bei 
der  ersteren  anscheinend  vermiBt  werden,  fiir  die  letztere,  bei  der 
sie  allerdings  nur  gelegentlich  vorkommen. 

Ophthalmoskopische  Befunde  in  Form  einer  „Neuritis  optica"  und 
vielleicht  sogar  einer  Atropine  mit  einer  dem  Grade  der  Atrophie 
entsprechenden  Sehstorung  und  namentlich  auch  das  Fehlen  der  Haut- 
reflexe  (besonders  der  Bauchdeckenreflexe)  fallen  vielleicht  fiir  die 
diffuse  Sklerose  in  die  Wagschale.  Nach  dem  jetzigen  Stande  unserer 
Kenntnisse  wird  die  klinische  Abgrenzung  einer  multiplen  Sklerose 
einerseits  von  diffuser  Sklerose  und  Pseudosklerose  andererseits  mit 
weitaus  groBerer  Wahrscheinlichkeit  gelingen  als  die  gleichzeitige 
Unterscheidung  zwischen  den  beiden  letzteren  Affektionen.  Die  Ent- 
scheidung  bei  der  Differentialdiagnose  zwischen  Pseudo-  und  diffuser 
Sklerose  wird  meist  erst  bei  der  autoptischen  Untersuchung  fallen. 
In  ausgepragten  Fallen  ist  ihr  Ergebnis  bei  der  ersteren  im  wesent- 
lichen  negativ,  bei  der  letzteren  deutlich  positiv;  aber  auch  dann 
konnen  die  gelegentlichen  Ubergange  zwischen  beiden  Erkrankungen 
(Falle  von  Westphal  und  Str  limp  ell)  und  Analogien  mit  an  der  en 
Prozessen,  namentlich  mit  der  progressiven  Paralyse  storend  wirken. 
Bei  der  diffusen  Sklerose  findet  man  (cf.  WeiB)  makroskopisch  neben 
einem  maBigen  Hydrocephalus  ex  vacuo  eine  Konsistenzerhohung  der 
Hirnsubstanz  und  zuweilen  auch  des  mehr  minder  atrophischen  Rlicken- 
marks.  Das  Cerebrum  fiihlt  sich  dann  bald  „lederartig-derb"  bis 
„knorpelhart",  bald  mehr  „gummiartig-elastisch"  an.  Diese  Verande- 
rung  der  Konsistenz  beruht  wie  das  mikroskopische  Praparat  lehrt 
z.  T.  auf  einer  diffusen  Vermehrung  und  Verdichtung  der  Neuroglia, 
entspricht  ihr  aber  graduell  keineswegs.  Sie  ist  vielleicht  —  wenig- 
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stens  in  einzelnen  Fallen  —  auch  auf  einer  Veranderung  der  chemi- 
schen  Konstitution  (Gerinnungsvorgange?)  zuriickzufiihren  (cf.  Weiss). 
Im  Eiickenmark  kommt  es  oft  zu  deutlicher  Strangdegeneration 
namentlich  im  Gebiete  der  Pyramidenseitenstrange  imd  vielleicht 
auch  der  Hinterstrange.  Man  muB  diese  echte  Form  der  Hirn- 
sklerose,  trotzdem  in  manchen  Fallen  der  ProzeB  pathologisch- 
anatomisch  imd  sogar  atiologisch  gleichartig  sein  mag,  in  Riicksicht 
auf  den  weiteren  Ausbau  des  klinischen  Symptomenkomplexes  von 
den  halbseitigen  (Bourneville)  und  lokalisierten  Unterarten 
trennen.  Die  lokalisierten  dokumentieren  sich  meist  in  Form  einer 
Atropine  mit  Induration  einzelner  Gyri  und  Lappen  und  auBern  sich 
klinisch  gewohnlich  durch  eine  Hemiplegia  spastica  infantilis.  Im 
Kindesalter  konnen  sich  namlich  vielleicht  aus  Herderkrankungen 
diffuse  sklerotische  Prozesse  entwickeln  (cf.  Wernicke).  Die  diffuse 
Sklerose  hingegen  soil  durch  Schrumpfungsvorgange  (cf.  Bruckner), 
die  die  Oberflache  hockerig  machen,  in  eine  „  tube rose  Form"  ilber- 
gehen,  die  vielleicht  auch  „primar"  auftreten  kann  und  Beziehungen 
zur  Idiotie,  Epilepsie  und  Dementia  senilis  hat.  Ich  bemerke  noch, 
daB  auch  die  „disseminierte  Gliose  und  Hohlenbildung 
der  Hirnrinde"  (cf.  Fiirstner-Stiihlinger)  sich  neben  Strang- 
degeneration nur  auf  den  Cortex  beschrankt  und  abgesehen  von  ihren 
schweren  cerebralen  Erscheinungen  und  dem  Fehlen  von  Intentions- 
tremor,  Nystagmus  sowie  Skandieren  der  Sprache  sich  erst  in  einem 
Alter  entwickelt,  das  die  multiple  Sklerose  zu  verschonen  pflegt. 

In  atypischen  Fallen  lauft  man  zuweilen  Gefahr,  progressive 
Paralyse1)  und  multiple  Sklerose  miteinander  zu  verwechseln;  die 
Unterscheidung  soil  sogar  —  aber  allerdings  nur  ausnahmsweise  — 
derart  schwierig  sein,  daB  sie  nicht  einmal  an  der  Hand  des  anato- 
tomischen  Praparats  mit  Sicherheit  gelingt.  Falle  der  letzteren  Art 
wurden  als  „Misch-  und  Ubergangsformen"  beschrieben.  An  der  Hand 
zweier  einschlagiger  Beobachtungen  hat  Schultze  friiher  die  An- 
sicht  vertreten,  daB  in  pathologisch  anatomischer  und  atiologischer 
Hinsicht  verwandtschaftliche  Beziehungen  zwischen  beiden  Krankheits- 
prozessen  bestehen  und  als  gemeinsame  Basis  Veranderungen  des 
BlutgefaBbindegewebsapparates  im  Centralnervensystem  beobachtet ; 
insbesondere  konne  die  diffuse  Sklerose  bei  der  progressiven  Paralyse 
einer  Abart  der  multiplen  sein.    Man  konstatiert  zuweilen  allerdings 


J)  Literatur:  Bechterew,  Dannenberger,  Gasquet,  Greiff,  Hoche 
(Friihdiagnose),  Kraff t-Ebing,  Leyden-Goldscheider,  Lioubimoff,  Mann- 
heim er,  Mendel,  Oppenheim  (Lehrbuch  p.  318),  Petroff  (14  Falle),  Schultze, 
Siemerling,  Zacher. 
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bei  der  Sektion  einen  fur  progressive  Paralyse  sprechenden  Hirn- 
befund  und  entdeckt  gleichzeitig  dabei  im  Riickenmark  multiple  skle- 
rotische  Herde.  Es  ist  zudem  a  priori  bei  der  Haufigkeit  dieser  beiden 
Erkrankungen  des  Centralnervensy stems  das  gelegentliche  Vorkommen 
von  Kombinationen  nicht  unwahrscheinlich,  wenn  auch  der  Einwand, 
dafi  es  sich  gerade  in  solchen  Fallen  um  eine  Dementia  paralytica 
mit  einer  sekundaren,  multiplen  Sklerose  im  Sinne  von  Schmaus 
und  Z  i  e  g  1  e  r  handelt  (infolge  von  Gefafierkrankungen  ?),  sehr  nalie 
liegt.  Die  typischen  Krankheitsbilder  aber  geniigen  im  Vereine  mit 
der  ursachlichen  Bedeutung  der  Lues  und  der  Differenzen  im  Durch- 
schnittsalter  als  Beweise  gegen  jede  Verwandtschaft  beider  Prozesse. 
Abgesehen  davon  nun,  dafi  psychische  Storungen  (namentlich  in  Form 
einer  fortschreitenden  Demenz),  apoplektiforme  und  epileptiforme  An- 
falle,  Schwindel,  spastische  Paresen,  Sprachstorungen,  Tremor  und  die 
Neigung  zu  Remissionen  gemeinsame  Ziige  beider  Erkran- 
kungen sein  konnen,  vermehren  sich  zuweilen  durch  das  Hinzutreten 
atypischer  Symptome  die  Zalil  der  klinischen  Analogien  noch  wesentlich ; 
so  treten  gelegentlich  bei  der  progressiven  Paralyse  episodischer  Inten- 
tionstremor  und  Nystagmus  auf  und  bei  der  disseminierten  Herdsklerose 
eine  ausnahmsweise  schon  relativ  friihzeitig  sich  einstellende  Demenz, 
die  ausnahmsweise  sogar  zu  „paralytischen  Grofienideen"  fiihren  kann. 
Hauptsachlich  beim  Mangel  anamnestischer  Angaben  kann  in  fort- 
geschrittenen  Fallen,  in  denen  cerebrale  Symptome  das  Bild  der 
multiplen  Sklerose  beherrschen  und  eine  starkere  psychische  Alteration 
besteht,  die  Differentialdiagnose  ungemein  schwierig  sein  und  nament- 
lich in  Irrenanstalten  die  multiple  Sklerose  als  Dementia  paralytica 
diagnostiziert  werden  (Mendel).  Dennoch  wird  an  der  Hand  einer 
genauen  Analyse  der  Krankheitserscheinungen  bei  sclrwankender 
Differentialdiagnose  die  Unterscheidung  gewohnlich  gelingen. 
Deutliche  intellektuelle  Ausfallserscheinungen  pflegen  bei  der  disse- 
minierten Herdsklerose  im  allgemeinen  erst  in  spateren  Stadien 
aufzutreten  und  nur  selten  schwerere  Grade  zu  erreichen;  iiberhaupt 
erinnert  die  psychische  Verfassung  der  Kranken  mit  Sclerosis  mul- 
tiplex fast  stets  nur  an  die  „demente  Form"  der  progressiven  Para- 
lyse. Wich tiger  sind  noch  fiir  die  Differentialdiagnose  die  neurolo- 
gischen  Begleiterscheinungen.  Das  charakteristische  Silbenstolpern 
der  Paralytiker  pflegt  ebenso  wie  die  fibrillaren  Zuckungen  der  Ge- 
sichtsmuskulatur  bei  der  Intonation  und  das  feine  „Beben"  der  Sprache 
in  Fallen  von  Sclerose  en  plaques  zu  fehlen.  Auch  die  Augenstorungen 
sind  im  allgemeinen  ganzlich  verschieden;  namentlich  die  reflektorische 
Pupillenstarre ,  die  isolierte  Ophthalmoplegia  interna,  komplete  und 
dauernde  Lahmungen  einzelner  Augenmuskeln  sind  der  Sclerosis  mul- 
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tiplex  fremd.  Der  sclinellschlagige,  ungleichmafiige,  audi  in  der  Rulie 
oft  fortbestehende  Tremor  des  Paralytikers  unterscheidet  sich  fast 
immer  von  der  Ataxie  und  dem  Intentionstremor  des  Eranken  mit 
multipler  Sklerose.  Die  spastischen  Paresen  bei  der  Sclerose  en  plaques 
sind  im  Gegensatz  zur  Dementia  paralytica,  die  sich  gem  mit  tabischen 
Symptomen  verbindet,  eine  relativ  friihzeitige,  konstantere  und  aus- 
gepragtere  Erscheinung.  Endlich  ist  auch  das  durchschnittlich  holier e 
Lebensalter  des  Paralytikers  und  der  Nachweis  einer  friiheren  syphi- 
litischen  Infektion  bei  der  Differeiitialdiagnose  zu  beriicksichtigen ; 
audi  ein  rascher  Verlauf  mit  schneller  Entwicklung  eines  ausgepragten 
Gesamtbildes  wird  gelegentlich  fiir  die  Annahme  einer  progressive!! 
Paralyse  in  unklaren  Fallen  verwertbar  sein. 

Zuweilenkonnendieklinisch  en  Erscheinung  en  eines 
Tumor  cerebri,  besonders  im  Kindesalter,  das  Bild  der 
multiple n  Sklerose  tauschend  nachahmen  und  umge- 
kehrt,  namentlich  beim  Er wachsen e n,  initiale  Sym- 
ptome  der  Sclerosis  multiplex  in  Form  schwerer,  cere- 
braler  Allgemeinerscheinungen  zur  V  er  wee  h  slung  mit 
Him  turn  or  fiihren.  Es  sind  vor  allem  Geschwulste  im  Hirn- 
stamm  und  Kleinhirn, *)  welche  gelegentlich  unter  Schwindel  und 
partieller  Opticusatrophie  zu  „ Intentionstremor",  Nystagmus,  zu  skan- 
dierender  Sprache,  taumelndem  Gang  und  spastischen  Paresen  fiihren 
und  somit  zu  diagnostischen  Tauschungen  Anlafi  geben  (Oppenheim, 
Bruns,  Gowers),  zumal  die  Stauungspapille  bei  Neoplasmen  im 
Hirnstamm  und  besonders  in  der  Briicke  lange  ausbleiben  und  aufler- 
dem  auch  ausnahmsweise  bei  der  multiplen  Sklerose  sich  finden  kann. 
Als  Paradigma  wird  haufig  der  bekannte  Fall  Westphals  zitiert, 
der  bei  einem  Kranken  mit  Tumor  des  Thalamus  opticus  eine 
multiple  Sklerose  diagnostizierte.  Ahnliche  Schwierigkeiten  konnen 
weiterhin  dadurch  entstehen,  daft"  einseitige  raumbeengende  Herde 
im  GroBhirn  zuweilen  zu  doppelseitigen  Funktionsstorungen  fiihren. 
S  c  h  u  1  e  r  z.  B.  beschrieb  einen  Fall ,  in  dem  ein  rechtseitiger 
Tumor  der  Dura  mater,  welcher  die  angrenzende  Insel,  die  untere 
Stirnwindung  und  den  lateralen  Teil  der  vorderen  Centralwindung 
komprimierte,  wahrend  des  Lebens  beiderseitige  motorische  Paresen, 
Kontrakturen  und  Intentionstremor,  sowie  skandierende  Sprache,  Seh- 


J)  Touch e  sail  auch  bei  einem  Erweichungsherd  im  Kleinhirn  ein  klinisches 
Bild,  das  an  die  multiple  Sklerose  erinnerte.  Adler  stellte  sogar  die  These  auf, 
daiS  der  Symptomenkomplex  bei  der  Sclerose  en  plaques  im  wesentlichen  dem  Aus- 
fall  der  Kleinhirntatigkeit  (besonders  durch  Lasion  der  ableitenden  Kleinhirnbahnen) 
seinen  Ursprung-  verdankt. 
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storungen,  Nystagmus,  psychische  Alterationen  imd  Anfalle  von  apo- 
plektiformem  und  epileptiformem  Charakter  bedingte. 

Z  u  r  Annahme  e i n e s  Hirn tumors  f u h r t  die  multiple 
Ski e rose  zuweilen  auf  doppelte  Weise.  Das  initiale  Bild 
kann  namlich  einerseits  durch  einen  schweren  cerebralen  Symptomen- 
komplex  beherrscht  werden,  der  besonders  beim  gleichzeitigen  Be- 
stehen  einer  Stauungspapille  fur  eine  Geschwulst  zu  sprechen  sclieint, 
und  andererseits  durch  partielle  corticale  Konvulsionen  von  zunehmen- 
der  Haufigkeit  und  steigender  Intensitat,  welche  die  Entwicklung 
eines  Neoplasmas  in  der  motorischen  Region  vermuten  lassen.  Nach- 
dem  bereits  Brims  bei  der  Sclerose  en  plaques  die  Kombination 
von  ausgesprocliener  Stauungspapille  mit  schweren  Gehirnerscheinungen 
beobachtet  und  wegen  dieser  Symptome  anfanglich  einen  Kleinhirn- 
tumor  diagnostiziert  hatte,  wurde  liber  ahnliche  Falle  von  Nonne 
und  Rosenfeld  berichtet.  Die  aufierordentlich  instructive,  klinisch 
und  autoptisch  genau  untersuchte  Beobachtung  Eosenf elds  will  ich 
im  Wortlaut  eines  Autoreferats  kurz  anfiihren. 

Der  Patient  Eosenfelds  erkrankte  mit  Kopfsclimerzen,  Ubelkeit,  heftigem 
Erbrechen,  Schwindel  und  Sehstorung;  dazu  gesellten  sieh  Gleichgewichtsstorungen, 
Parese  eines  FuBes,  Augenniuskelstorungen.  Bei  typischer  Stauungspapille 
war  die  Pupillenreaktion  erhalten;  Nystagmus  fehlte,  ebenso  spastische  Erscheinungen 
an  den  Unterextremitaten.  Die  Diagnose  lautete  zunaclist  Kleinhirn- 
t urn  or.  Die  Stauungspapille  bildete  sich  bald  zurlkk  und  ging  in  leicbte  Sehnerven- 
atrophie  iiber,  welche  nur  eine  geringe  Schadigung  des  Sehvermogens  bedingte. 
Die  schweren  Hirnsymptome  wiederholten  sich  noch  mehrmals,  ohne  daG  eine 
Stauungspapille  von  neuem  auftrat.  Die  Symptome  der  Spinalerkrankung  traten  mit 
der  Zeit  deutlicher  hervor,  so  daC  spaterhin  die  Diagnose  auf  multiple  Sklerose  ge- 
andert  wurde.  Die  Sektion,  welche  die  typischen  Veranderungen  der  Sclerosis  mul- 
tiplex im  ganzen  Centralnervensystem  fand,  bestatigte  diese  Auffassung. 

Diese  lehrreiche  Beobachtung  Rosenfelds  bringt  neben  einer 
neuen  und  treffenden  Illustration  der  Tatsache,  da£  ebenso  wie  Ge- 
schwiilste  in  der  hinteren  Schadelgrube  eine  multiple  Sklerose  auch 
umgekehrt  die  letztere  einen  Ivleinhirntumor  vortauschen  kann,  aufler- 
dem  einen  wichtigen  Beitrag  fur  das  Verstandnis  der  Pathogenese 
jener  merkwilrdigen  Falle  mit  schweren,  cerebralen  „Allgemein- 
erscheinungen"  im  Beginn  der  Sclerosis  multiplex.  Die  naheliegende 
Annahme,  dati  die  Stauungspapille  auch  hier  als  Ausdruck  eines  all- 
gemeinen  Hirndrucks  aufzufassen  und  vielleicht  auf  eine  Kombination 
des  sklerotischen  Prozesses  mit  Hydrocephalus  internus  (Oppen- 
heim)  zuriickzufuhren  ist,  kann  nach  dem  Befund  Rosenfelds 
keinen  Anspruch;  auf  generelle  Richtigkeit  erheben.  Dagegen  spricht 
nicht  nur  ihr  gemeinhin  fliichtiger  Charakter  ohne  Hinterlassung 
wesentlicher  Sehstorungen  und  der  Umstand,  dafi  im  Falle  Rosen- 
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felds  die  schweren  Hirnsymptome  sich  wiederholten ,  olme  dafi 
an  der  Papille  von  neuem  Zeichen  einer  Neuritis  oder  Stauung  be- 
obachtet  wurden,  sondern  audi  die  Ergebnisse  der  autoptischen 
Untersnchung.  Vom  Standpunkt  einer  Lehre  aus,  welche  die  ent- 
zimdliche  Genese  der  multiplen  Sklerose  als  erwiesen  betrachtet, 
ware  die  Entwicklung  eines  raumbeengenden  Hydrocephalus  internus 
allerdings  leicht  verstandlich,  und  in  derselben  Weise,  wie  man  dies 
bei  meningitischen  Prozessen  zuweilen  sieht,  gut  erklarlich;  der  von 
Kosenfeld  gelieferte  Beweis  aber,  daB  die  Stauungspapille  bei  der 
Sclerose  en  plaques  auf  lokalen  Prozessen  im  Opticus  (cf.  p.  71)  be- 
ruht,  raubt  der  Hypothese,  daB  audi  die  gleiclizeitig  beobachteten, 
sonstigen  cerebral  en  Allgemeinsymptome  in  jenen  Fallen  von  multipler 
Sklerose  als  Hirndrucksymptome  aufzufassen  sind,  eine  gesiclierte 
Grundlage.  Dafiir  spricht  noch  ein  weiteres  Moment ;  in  den  bis  jetzt 
publizierten  Beobachtungen  hat  man  zwar  Kopfschmerzen,  Schwindel, 
Erbrechen  und  Ubelkeit  in  Verbindung  mit  der  Stauungspapille  ge- 
sehen,  eine  deutliche  Pulsverlangsamung  und  vor  allem  die  charak- 
teristische  Tumorbenommenheit  anscheinend  aber  vermiBt.  Es  ist 
also  meines  Ermessens  kaum  wahrscheinlich,  daB  die  schweren  cere- 
bralen  Erscheinungen,  namentlich  im  Beginn  mancher  Falle  von  Scle- 
rosis multiplex,  „ Hirndrucksymptome"  darstellen.  Man  wird  sie  eher 
als  „cerebrale  Reizsymptome"  auffassen  (vielleicht  infolge  der  raschen 
Entwicklung  zahlreicher  Herde  im  Cerebrum)  und  sich  vor  erst  mit 
diesem  allerdings  etwas  vagen  Begriff  begniigen  miissen. 

Da  im  Falle  eines  Tumors  ein  operativer  Eingriff 
in  Frage  kommt,  ist  abgesehen  von  der  Verse hieden - 
heit  in  der  Prognose  (Dauer  der  Erkrankung,  Re-  und 
Inter  mission  en)  audi  aus  therapeutischen  Griinden  in 
strittigen  Fallen  eine  moglichst  friihzeitige  Losung  der 
differentialdiagnostischenSchwierigkeitennotwendig. 
Die  Gesichtspunkte,  die  man  dabei  beachten  muB,  sind 
folgende.  Vorerst  ist  das  Ergebnis  der  perkutorischen  und  aus- 
kultatorischen  Untersuchungen  des  Hirnschadels  bei  der  multiplen 
Sklerose  wohl  stets  negativ.  Es  fehlten  insbesondere  hier  eine  kon- 
stante  und  ausgesprochene ,  mehr  oder  minder  lokalisierte  Klopf- 
empfindlichkeit  und  die  Veranderungen  des  Perkussionsschalls,  welche 
durch  erhebliche,  diffuse  oder  circumskripte  Verdiinnungen  des  Schadel- 
daches  bedingt  sind.  Weiterhin  muB  man  priifen,  ob  die  cerebralen  Sym- 
ptome  (Kopfschmerz,  Erbrechen  usw.)  trotz  einer  gleiclizeitig  bestehen- 
den  Stauungspapille  tatsachlich  sogenannte  allgemeine  Hirndruck- 
erscheinungen  sind.  Diese  Anschauung  war  nur  so  lange  gerecht- 
fertigt,  als  uns  die  gelegentliche  Entstehung  der  Stauungspapille  bei 
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der  multiplen  Sklerose  auf  der  Basis  lokaler  Prozesse  im  Opticus  un- 
bekannt  war.  Jetzt  aber  darf  man  wohl  eine  allgemeine  Druck- 
steigerung  des  Schadelinhaltes  bei  der  Kombination  einer  Stauungs- 
papille  mit  Kopfschmerz,  Schwindel,  Erbrechen,  allgemeinen  Konvul- 
sionen  usw.  nur  unter  Einschrankungen,  mit  groBter  Wahrscheinlichkeit 
(s.  o.)  aber  immerliin  dann  annehmen,  wenn  langer  dauernde  Puls- 
verlangsamung  mid  die  charakteristische  Benommenheit  —  Symptome, 
welche  der  multiplen  Sklerose  fremd  sind  —  nachzuweisen  sind.  Audi 
das  Ergebnis  der  Lumbalpunktion  kann  in  dieser  Richtung  ent- 
scheidend  sein.  Die  weitaus  groBere  Haufigkeit  generalisierter,  corti- 
caler  und  infracorticaler  Krampfe  bei  Hirntumor  ist  ebenso  wie  die  im 
allgemeinen  groBere  Intensitat  und  Hartnackigkeit  der  Kopfschmerzen 
ein  weiteres  diagnostisches  Hilfsmittel.  Von  groBter  Wiclitigkeit  ist 
ferner  das  Verhalten  der  Augenstorungen.  Stauungspapille  ist  bei  der 
multiplen  Sklerose  eine  recht  seltene  und  fliiclitige  Erscheinung,  die 
ohne  Hinterlassung  wesentlicher  Alteration  des  Selivermogens  spontan 
rasch  zuriicktreten  kann  und  im  allgemeinen  liochstens  zu  mafiiger 
Atropine  fiihrt.  Ein  erheblicheres  MiBverhaltnis  zwischen  ophthal- 
moskopischem  Befund  und  klinischer  Funktionsstorung,  centrale  Skotome 
bei  relativ  freier  Peripherie,  eigentlicher  Nystagmus  und  besonders  der 
Befund,  daB  eine  Sehstorung  den  tibrigen  cerebral  en  Erscheinungen  lange 
Zeit  vorauseilt,  machen  das  Bestehen  eines  Hirntumors  unwalirscliein- 
lich,  wahrend  komplete  und  isolierte  Augenmuskellalimungen,  Hemi- 
anopsie,  Sehstorungen  im  Bereich  des  ganzen  Gesichtsfelds,  das  lange 
Bestehen  der  Stauungspapille  mit  Ubergang  in  starkere  zunehmende 
Atrophie,  dem  Spiegelbefund  ungefahr  parallel  gehende,  schwerere  und 
dauernde,  eventuell  bis  zur  stetigen  Amaurose  fiihrende  Amblyopie 
fiir  die  Annahme  eiuer  Geschwulst  verwertbar  sind.  Deutliche  Sym- 
ptome weiterhin,  welche  auf  gleichzeitige  Beteiligung  des  Riicken- 
marks  hinweisen  und  nicht  auf  sekundare  Biickenmarksveranderungen 
bei  Hirndrucksteigerung  zuriickzufiihren  sind,  konnen  fiir  die  Diagnose 
einer  multiplen  Sklerose  ausschlaggebend  sein.  Endlich  ist  eine  ge- 
naue  Beriicksichtigung  des  Krankheitsverlaufes  dringend  notwendig. 
Die  exakte  Anamnese  mufi  die  Frage  entscheiden,  ob  die  schweren 
cerebralen  Erscheinungen  tatsachlich  dem  Krankheitsbeginn  oder  nur 
sturmischen  Exacerbationen  nach  fliichtigen  und  wenig  intensiven, 
spinalen  oder  cerebralen  Prodromalien  entsprechen;  so  konnen  z.  B. 
den  Hirnsymptomen  vorangehende,  zeitweilige  Blasen-  und  Augen- 
storungen von  groBter  Bedeutung  sein.  Wahrend  der  Verlauf  der 
Erkrankung  an  Hirntumor  in  der  groBen  Mehrzahl  der  Falle  ohne 
starkere  Schwankungen  ein  stetig  progressiver  ist,  neigt  die  multiple 
Sklerose  oft  zu  akuten  Schuben  und  betrachtlichen  Remissionen  bei 
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wesentlich  langerer  Krankheitsdauer.  Wahrend  also  bei  Tumor- 
kranken  die  schweren  cerebralen  Allgemeinerscheinungen  meist  stetig 
intensive!-  werden,  konnen  sie  sich  bei  der  Sclerosis  multiplex  wiederum 
dauernd  oder  langere  Zeit  verlieren  zugunsten  eines  starkeren  Hervor- 
tretens  der  Ruckenmarkssymptome.  Auch  das  Lebensalter  des  Patienten 
ist  zu  beriicksichtigen.  Schwankt  die  Diagnose  zwischen  Kleinhirn- 
geschwulst  und  Sclerose  en  plaques,  so  wird  man  sich  im  Kindesalter 
in  Anbetracht  seiner  Pradilektion  fiir  Tumoren  in  der  hinteren 
Schadelgrube  und  der  sicherlich  enormen  Seltenlieit  der  multiplen 
Sklerose  in  dieser  Lebensepoche,  fiir  die  erstere  Erkrankung  ent- 
scheiden.  Die  klinisclien  Schwierigkeiten  werden  sich 
iiberhaupt  erheblich  verringern,  wenn  man  zum  Aus- 
gangspunktderdifferentialdiagnostischenSpek  illation 
nicht  nur  das  momenta  ne  Zustandsbild,  son  der  n  auch 
in  ebenso  eingehender  Weise  die  Entwicklung  und  den 
Verlauf  der  Erkrankung  macht;  vor  der  Uberschatzung 
einzelner  Symptome  ist  dringend  zu  warn  en.  Das  Zittern 
des  Tumorkranken  z.  B.  ist  haufig  allerdings  schnellschlagig  und 
auch  in  der  Ruhe  vorhanden;  es  kann  aber  bei  Geschwtilsten  der 
hinteren  Schadelgrube  vollkommen  dem  Intentionstremor  der  Patienten 
mit  Sclerose  en  plaques  gleichen. 

Als  Beleg  daftir,  d  a  B  die  multiple  Sklerose  ausnahms- 
weise  in  ahnlicher  Weise  wie  ein  Turn  or  der  moto  rise  lien 
Region  beginnenkann,  mag  die  folgende  Beobachtung  G  u  s  s  e  n- 
bauers  dienen: 

Beginn  der  Erkrankung  mit  (cf.  Men  dels  Jahresbericht  1902  p.  447) 
an  Haufigkeit  und  Intensitat  zunehmenden  Anfallen  von  Jackson- 
schem  Typus:  klonische  Spasmen  im  rechten  Facialis  und  dem  gleichseitigen  Arm 
mit  nachfolgender  Parese  und  Ataxie  daselbst,  Sprachstorung ;  allmabliches  Ab- 
klingen  der  Erscheinungen  nacb  den  Insulten.  Es  wurde  deshalb  ein  links- 
seitigerHerd  in  der  Nahe  der  Cent ralwindun gen  angenommen  und 
beim  Feblen  von  Stauungspapille  und  Kopfschmerzen  die  Diagnose  einer  Hirn- 
gescbwulst  in  suspenso  gelassen.  Der  Kranke  wurde  operiert  und  nach  dem 
Operationsbefund  eine  Hirnsklerose  vermutet.  Im  weiteren  Verlauf  bauften  sich  die 
epileptiscben  Anfalle ;  die  Halbseitenlahmung  und  Sprachstorung  wurden  immer  hoch- 
gradiger  und  es  trat  allmahlich  eine  vollige  Verblodung  ein.  Patient  starb  nach 
sieben  Jahren  infolge  einer  Schadelfraktur.  Die  Sektion  ergab  eine  multiple 
Sklerose  des  Gehirns  und  K 11  cken marks. 

In  fruheren  Stadien  derartiger,  wohl  aufierst  seltener  Falle  sind 
die  diagnostischen  Schwierigkeiten  fast  unuberwindlich ;  der  Versuch 
einer  klinischen  Abgrenzung  der  multiplen  Sklerose  mufi  auch  hier 
alle  jene  Gesichtspunkte  beriicksichtigen,  die  fur  die  Differential- 
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diagnose  zwischen  Tumor  cerebri  und  Sclerose  en  plaques  giiltig  sind 
und  oben  eingehend  erortert  wurden. 

Zwischen  angeborenem  Hydrocephalus  chronicus  und  multipler 
Sklerose  wird  die  Differentialdiagnose  nur  ausnahmsweise  schwanken. 
Sclion  die  Berticksichtigung  des  Lebensalters  und  der  sekundaren 
Anomalien  des  Hirnschadels  (Volumenzunahme ,  Veranderungen  der 
Gestalt,  Verdiinnung  der  Schadelknochen)  schlitzt  vor  einer  Ver- 
wechslung.  Wesentlich  schwieriger  gestaltet  sich  die  Unterscheidung 
bei  erworbenem,  idiopathischem  Hydrocephalus,  der  sich  in  den  ver- 
schiedensten  Altersdekaden  entwickeln  kann,  kindliche  und  jugend- 
liche  Individuen  aber  bevorzugt.  Die  chronisch  zunehmende  Aus- 
weitung  der  Ventrikel  durch  abnorme  Fliissigkeitsansammlungen 
kann  dann  unter  Exacerbationen  und  Remissionen  neben  psychischen 
Alterationen,  Kopfschmerzen  und  Schwindel  zu  spastischen  Paresen, 
insbesondere  der  unteren  Extremitaten ,  zu  Ataxie,  Parasthesien, 
Sprach-  und  Blasenstorungen  und  gelegentlicli  auch  durch  Druck  auf 
basale  Nerven  zu  Hirnnerven-  und  Augenmuskellahmungen  fuhren. 
Ein  Irrtum  ist  in  solchen  Fallen  um  so  eher  moglich,  als  der  er- 
worbene  Hydrocephalus  in  clerselben  Weise  wie  die  Sclerose  en  plaques 
zuweilen  in  Form  rasch  sich  ausbildender  schwerer  cerebraler  All- 
gemeinsymptome  und  sogar  mit  gleichzeitiger  Entwicklung  einer 
Stauungspapille  beginnen  kann.  In  richtiger  Wurdigung  der  diiferen- 
tialdiagnostischen  Schwierigkeiten  hat  Schultze  die  Vermutung 
ausgesprochen ,  daB  manche  Falle  von  geheilter  und  jahrelang  ge- 
besserter  multipler  Sklerose  wahrscheinlich  auf  Verwechslung  mit 
Hydrocephalus  beruhen.  Die  Unterscheidung  vom  Hydrocephalus, 
dessen  Symptom atologie  mit  dem  klinischen  Bilde  des  Tumors  cerebri 
und  insbesondere  der  Kleinhirngeschwulst  eine  nahe  Verwandtschaft 
zeigt,  beachtet  in  erster  Linie  die  bei  der  Differentialdiagnose  vom 
Tumor  cerebri  eingehend  erorterten  Gesichtspunkte.  Ich  mochte  hier 
nur  bemerken,  daB  in  Grenzfallen  ein  im  Kindesalter  vollentwickelter 
Symptomenkomplex  fast  mit  Sicherheit  gegen  eine  multiple  Sklerose 
spricht.  Im  iibrigen  wird  man  besonders  das  Verhalten  der  Augen- 
storungen  (cf.  p.  231),  das  Ergebnis  der  Lumbalpunktion  (erhebliche 
Drucksteigerungen  bei  Hydrocephalus!),  und  namentlich  im  Jugend- 
alter  den  Nachweis  einer  nicht  rachitischen  sekundaren  Schadel- 
veranderung  (Verdunnung  der  Schadelknochen,  Sprengung  der  Nahte) 
geblihrend  berilcksichtigen.  Da  der  erworbene  Hydrocephalus  nur 
ausnahmsweise  als  eine  primar  entstandene,  ortliche  Stauung  auf- 
zufassen,  sonderh  gewohnlich  auf  akute  oder  chronische  Formen  der 
Meningoencephalitis  und  Meningitis  zuriickzufuhren  ist,  verdienen  alle 
Anhaltspunkte  fiir  eine  friihere  entziindliche  Affektion  der  Hirnhaute 
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oder  einer  Meningitis  serosa  im  Sinne  Quincke  s  Beachtung.  Die 
Symptome  des  erworbenen  Hydrocephalus  miissen  sich  dann  keines- 
wegs  in  direktem  AnschluB  an  eine  akute  epidemische  oder  sporadische 
Meningitis  entwickeln.  Wir  miissen  vielmehr  supponieren,  daB  auch 
nach  Rtickbildung  der  meningitischen  Symptome  mid  nacli  langer, 
scheinbarer  Heilung  vielleiclit  unter  der  Riickwirkung  einer  neuen 
Schadlichkeit  oder  audi  ansclieinend  spontan  eine  Eecrudeszenz  mit 
weiterer  Verschlimmerung  sich  ausbilden  kann.  Gerade  solche  Falle 
haben  im  Kindesalter  zu  der  Fehldiagnose  einer  multiplen  Sklerose 
AnlaB  gegeben. 

Da.  die  multiple  Sklerose  nicht  nur  apoplektiform  mit  Hinter- 
lassung  einer  cerebralen  Hemiplegie  (gelegentlich  unter  mehrmaliger 
Wiederholung  des  Insultes)  beginnen,  sondern  auch  dauernd  unter 
dem  Bilde  einer  halbseitigen  Lahmung  verlaufen  kann  (cf.  Lecoq), 
verlangt  auch  die  Unterscheidung  dieser  Verlaufsform  von  der  Apo- 
plexie  eine  kurze  Besprechung.  Man  wird  in  solchen  Fallen  zunachst 
durch  die  Untersuchung  der  inneren  Organe  und  der  fiihlbaren  Ge- 
faBe  nach  Momenten  fahnden,  welche  die  Annahme  einer  Hirnblutung 
oder  Erweichung  stlitzen  konnen.  Fiir  die  Annahme  einer  Ruptur 
briichiger  GefaBwande,  einer  Berstung  miliarer  Aneurysmen  oder 
einer  Thrombose  spricht  der  Nachweis  der  Arteriosklerose.  Dieser 
SchluB  liegt  urn  so  naher,  wenn  es  sich  um  altere  Individuen  nach 
dem  50.  Lebensjahre  mit  apoplektischem  Habitus  handelt.  Auf  eine 
embolische  Verstopfung  der  Hirnarterien  wird  man  hingegen  in  Fallen 
schlieBen,  in  denen  man  einen  primaren  Sitz  der  Pfropfe  (Herzfehler, 
insbesondere  Mitralinsuffizienz)  linden  kann.  Weiterhin  sind  die 
neurologischen  Begleiterscheinungen  der  Hemiplegie 
genau  zu  beachten.  Eine  hemianopische  Sehstorung  spricht  fast  mit 
Sicherheit  gegen  Sclerosis  multiplex.  Fiir  die  letztere  aber  fallen  in 
zweifelhaften  Fallen  die  charakteristischen  Opticusaffektionen,  die 
centralen  Skotome,  die  eigenartigen  Amblyopien  und  vor  allem  die 
Beteiligung  einzelner  Augenmuskeln  ])  in  die  Wagschale.  Bei  der  ein- 
fachen  Hemiplegie  z.  B.  konstatiert  man  nur  ausnahmsweise  eine  Ptosis. 
Die  Eigenart  der  Insulte  an  sich  ist  wohl  nur  mit  groBter  Reserve  zur 
Differentialdiagnose  heranzuziehen.  Nicht  unwichtig  erschien  uns  in 
Grenzfallen  das  Verhalten  der  Bauchdeckenreflexe,  insofern  namlich 
ein  konstantes,  doppelseitiges  Fehlen  derselben  bei  Hemiplegien 
(besonders  bei  jiingeren  Individuen  mit  normalen  Bauchdecken  und 
gesunden  Bauchorganen)  fiir  eine  beginnende  multiple  Sklerose  ver- 


2)  Auch  im  Falle  Raymonds  fiihrte  die  multiple  Sklerose  zu  einer  Hemiplegie 
mit  assoziierter  Augenmuskellahmung. 
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wertbar  ist.  Vielleicht  kann  man  noch  die  allmahliche  Ausbildung 
stationarer,  dem  Pradilektionstypus  der  gewohnlichen  Hemiplegie  ent- 
sprecliender  Kontrakturen  gegen  die  Diagnose  einer  multiplen  Sklerose 
(allerdings  mit  Vorsicht!)  verwerten.  Genaueste  Beachtung  verdient 
der  Krankheitsverlauf.  Im  Verein  mit  den  Resultaten  einer  ein- 
gehenden  Anamnese,  die  insbesondere  nach  den  fllichtigen,  wechseln- 
den,  ohne  Residuen  verschwindenden  Friihsymptomen  der  Sclerose 
en  plaques  fragt,  wird  wohl  fast  stets  eine  langere  Beobachtung 
des  Kranken  zu  einer  richtigen  Entscheidung  fiihren.  Man  er- 
kennt  dann,  dafi  die  Apoplexie  entweder  nur  eine  Phase  im  Krank- 
heitsverlauf der  Sclerose  en  plaques  darstellt  oder  nur  die  hervor- 
stechendste ,  aber  nicht  die  alleinige  klinisclie  Erscheinung  der  Er- 
krankung  ist. 

Im  Gefolge  von  Arteriosklerose  :)  der  Hirii-Riickenmarksgefafie 

konnen  im  Centralnervens^^stem  kleine  multiple  Erweichungscysten 
und  disseminierte  Neuroglianarben  entstelien  mit  einem  an  die  eclite 
multiple  Sklerose  erinnernden,  klinischen  Symptomkomplex. 

Diese  Cysten  und  Narben  entwickeln  sich  bald  auf  der  Basis 
miliarer  Blutungen,  bald  kleiner  ischamischer  Defekte.  Nach  Weigert 
findet  man  bei  alteren  Individuen,  die  auch  sonstige  makroskopisch  nach- 
weisbare  Erweichungscysten  besitzen,  insbesondere  inden  Centralganglien 
umschriebene  starke  Neurogliawucherungen,  welche  eine  Hohle  nicht  er- 
kennen  lassen.  Es  handelt  sich  hier  um  Narben  an  den  Stellen  friiherer, 
sehr  kleiner,  ischamischer  Defekte,  also  um  eine  „sekundare  multiple 
Sklerose".  Bei  einigermafien  groflerem  Substanzverlust  geniigt  jedoch 
die  reparatorische  Wucherung  der  Bindesubstanz  zur  vollen  Ausfiillung 
desselben  nicht.  Es  bleiben  dann  die  kleinen  Erweichungscysten  zurlick, 
welche  sich  mit  einem  dicken  Ring  von  Neurogliamassen  umgeben. 
Im  Vordergrunde  des  klinischen  Bildes  stehen  bei  derartigen 
Affektionen  neben  den  durch  die  Arteriosklerosis  cerebri  bedingten 
Symptomen  (Kopfschmerz,  Schwindel,  Gedachtnisschwache ,  apoplekti- 
formen  Anfallen,  vielleicht  auch  Gesichtsfeldeinschrankungen)  spasti- 
sche  Paresen  (namentlich  in  den  unteren  Extremitaten) ,  maniger 
Nystagmus,  leichter  Intentionstremor  und  Sprachstorungen.  Die  Dif- 
ferentialdiagnose  beriicksichtigt  in  erster  Linie  das  Lebensalter  und 
beachtet,  daB  die  Arteriosklerose  im  allgemeinen  eine  Erkrankung 
des  hoheren  Alters  ist,  wahrend  die  multiple  Sklerose  jugendliche 
Individuen  bevorzugt.  Allerdings  verwischen  sich  zuweilen  die 
Grenzen  dadurch,  dafi  sich  die  multiple  Sklerose  erst  relativ  spat 


x)  Literatur:  Buss,  Demanche,  D.  Gerhardt,  Ed.  Miiller,  Nonne, 
Luce,  Oppenheim. 
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oder  die  Gefafierkrankung  z.  B.  infolge  von  chronischer  Nephritis  re- 
lativ  fruhzeitig  entwickelt.  Dann  sprechen  in  zweifelhaften  Fallen 
der  Nachweis  anderweitiger  arteriosklerotischer  Veranderungen ,  ins- 
besondere  der  fiihlbaren  Arterien  mid  der  GefaJe  im  Augenhinter- 
grund,  und  Affektionen  des  Herzens  oder  der  Nieren  mit  einiger 
AYahrscheinlichkeit  fiir  primare  GefaBveranderungen.  Gegen  multiple 
Erweichungen  und  Blutungen  fallen  echter  Nystagmus,  die  nament- 
licli  hinsichtlich  ihrer  Wechselbeziehungen  zu  Seh-  und  Gesichtsfeld- 
storuugen  typischen  Papillenveranderungen  der  Sclerose  en  plaques, 
ein  ausgepragter,  oscillatorischer  Zitterklonus  in  den  oberen  Extre- 
mitaten  mit  Wackeln  des  Kopfes  und  des  Rumpfes  in  die  Wagschale. 
Schwere  Bulbarerscheinungen  hingegen  sprechen  mehr  fiir  die  Annahme 
von  GefaBerkrankungen,  bei  denen  audi  die  Sprache  meist  nicht  skan- 
dierend,  monoton  und  langsam  ist,  sondern  einen  ausgesprochen  dysar- 
tlirischen  Charakter  besitzt. 

Unter  den  verscliiedenen  Form  en  der  cerebral  en  Kinderlahmung 
verursaclien  vor  allem  Falle  von  angeborener  oder  sehr  fruhzeitig*  er- 
worbener  Diplegia  spastica  infantilis  ein  durch  Bradylalie,  Strabismus, 
Tntentionstremor  und  paraplegisclie,  spastische  Starre  charakterisiertes 
klinisches  Bild,  das  wiederholt  zur  Febldiagnose  einer  Sclerosis  mul- 
tiplex Veranlassung  gegeben  hat.  Grenzfalle  mit  schwieriger  Dif- 
ferentialdiagnose  stammen  z.  B.  von  Neff  und  Freund.  Zur  Ab- 
grenzung  dieser  Affektion  von  der  multiplen  Sklerose  genligt  unseres 
Erachtens  fast  stets  schon  die  Beriicksichtigung  der  anamnestischen 
Anhaltspunkte.  Man  beachtet,  da6  Falle  von  cerebraler  Diplegie 
bald  mit  Geburtsstorungen  (schweren  Entbindungen  mit  Kunsthilfe, 
Asphyxia  neonatorum,  Friihgeburt),  bald  mit  kongenitalen  Anomalien 
(die  „hereditar-familiaren  Formen"!)  im  Zusammenhang  stehen.  Weiter- 
hin  verbietet  die  voile  Auspragung  des  Leidens  in  den  ersten  Lebens- 
jahren  die  Annahme  einer  multiplen  Sklerose.  Im  Gegensatz  zu  der 
letzteren  Erkrankung,  die  trotz  Eemissionen  und  Exacerbationen  Ten- 
denz  zur  stetigen  Progression  zeigt,  ist  die  Diplegia  spastica  ein  im 
allgemeinen  stationares  oder  sich  eher  besserndes  als  verschlimmern- 
des  Leiden.  Der  Intentionstremor  stellt  endlich  bei  der  cerebralen 
Kinderlahmung  kaum  jemals  einen  echten  oscillatorischen  Zitterklonus 
dar,  sondern  besteht  mehr  in  unsicheren  schwankenden  (oft  choreati- 
schen  und  athetotischen)  Aktionen  bei  Willkiirbewegungen  in  den 
stark  hypertonischen  Muskeln.  Dieser  „Intentionstremor;'  pflegt  eiues 
Rhythmus  mit  annahernd  gleicher  Schwingungszahl  und  Schwingungs- 
amplitude  durchaus  zu  entbehren.  Abgesehen  davon,  dafi  die  Sprach- 
storung  nur  ausnahmsweise  in  einem  ausgesprochenen  Skandieren  be- 
steht, sondern  mehr  die  Merkmale  der  Dysarthrie,  ja  sogar  der  Aphasie 
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aufweist,  felilen  bei  der  infantilen  Cerebrallahmung,  die  nur  einen  auf 
Spasmen,  Refraktionsanomalien  oder  direkter  Lahmung  beruhenden, 
wohl  stationaren  Strabismus  zeigt,  vor  allem  audi  die  Papillen- 
veranderungen  der  multiplen  Sklerose. 

Diejenigen  Formen  der  cerebralen  Kinderlahmung ,  die  auf  in- 
fektios-toxische  Affektionen  zuriickzufuhren  sind,  konnen  sich  klinisch 
ebenfalls  durcli  cerebrale  Diplegien  verraten.  Meist  sind  sie  aber 
einseitig  und  verursaclien  dann  das  Bild  der  Hemiplegia  spastica  in- 
fantilis, deren  pathologisch-anatomische  Grundlage  wohl  meist  eine 
akute  Encephalitis  mit  besonderer  Beteiligung  der  motorischen  Kinden- 
gebiete,  in  anderen  Fallen  jedoch  auch  embolische  Erweichnngen 
oder  Hamorrhagien  darstellen.  Das  ganze  Bild  des  Leidens  (ins- 
besondere  der  Beginn  bei  zuvor  vollig  gesunden  Kindern  im  Alter 
von  1 — 4  Jahren  im  AnschluB  an  akute  Infektionskrankheiten,  das 
akute  Eintreten  schwerer  cerebraler  Erscheinungen ,  die  „Hemia- 
thetose"  und  „Hemichorea"  auf  der  Seite  der  Lahmung,  die  be- 
gleitende  Epilepsie,  das  Fehlen  einer  weiteren  Progression  des  im 
Gegenteil  zur  Besserung  tendierenden  Leidens)  zeigt  derartige  fun- 
damentale  Differenzen  von  der  Sclerosis  multiplex,  dafi  eine  Fehl- 
diagnose  in  solchen  Fallen  kaum  moglich  erscheint. 

Die  akut-entziindliche,  nicht  eiterige  Form  der  Encephalitis  des 
Erwachsenen  spielt  bei  der  Differentialdiagnose  namentlich  deshalb  eine 
nicht  unerhebliche  Rolle,  weil  die  multiple  Sklerose  zuweilen  in  Form 
einer  akuten  Encephalitis  pontis  oderMedullae  oblon- 
gatae  beginnt.  In  solchen  Fallen  von  Sclerose  en  plaques  kommt  es 
nach  Oppenheim  und  Cassirer  gelegentlich  zur  raschen  Ent- 
wicklung  einer  ataktischen  Bewegungsstorung  in  den  oberen  Ex- 
tremitaten  mit  Bulbarsymptomen  (einer  Hemiplegia  cruciata  oder 
alternans). 

Die  Entscheidung  ist  dann  meist  erst  bei  Berucksichtigung  des 
weiteren  Verlaufs  moglich.  Zuweilen  mogen  aber  auch  hier  die 
charakteristischen  Opticusaffektionen  der  Sclerosis  multiplex  (nament- 
lich in  ihrer  Beziehung  zum  Verhalten  des  Gesichtsfeldes  und  der 
Sehscharfe)  eine  richtige  Friihdiagnose  gestatten.  Man  beachtet  auch, 
daS  bei  dieser  Verlaufsform  der  multiplen  Sklerose  die  bulbaren  Sym- 
ptom e  sich  meist  auffallig  rasch  zuriickbilden.  Auch  wir  haben  in 
Erlangen  und  Breslau  gelegentlich  Falle  gesehen  mit  akutem  Ein- 
setzen  von  Bulbarsymptomen,  die  den  Verdacht  einer  beginnenden 
multiplen  Sklerpse  erweckten,  aber  trotz  langerer  Katamnese  diagno- 
stisch  unklar  geblieben  sind.  Zur  Illustration  dieser  Schwierigkeiten 
will  ich  hier  einen  Fall  kurz  skizzieren,  den  ich  jiingst  in  der  Breslauer 
Klinik  untersuchen  und  langere  Zeit  beobachten  konnte. 
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Anna  Fleischer,  22  Jahre  altes  Dienstmadchen.  Aufenthalt  in  der  medizinischen 
Klinik  zu  Breslau  vom  9./I.  bis  22. /II.  04. 

Nervose  Hereditat,  Kopftraumen,  Intoxikationen,  chronische  Infektionen  (Lues !), 
Entwicklung  des  Leidens  im  AnschluO  an  akute  Infektionskrankheiten  oder  unter 
dem  Bilde  von  solchen  nicht  nachweisbar. 

Ohne  jede  erkennbare  Ursache  und  ohne  jegliche  vorangehenden 
oder  nachfolgenden  anderweitigen  Symptome  bemerkte  Patientin  am 
17./XI.  1903  nach  dem  Erwachen  Doppelsehen,  eine  Schwerfalligkeit  des 
Sprechens  und  kurze  Zeit  darauf  gelegentlich  die  Notwendigkeit  eines  starkeren 
Pressens  bei  der  Harnentleerung.  Die  Sprachstorung  besserte  sich  in  kurzer 
Zeit  erheblich,  wahrend  die  Augenstorungen  ganz  konstant  blieben. 

Befund :  Stets  freies  Sensorium,  sehr  schlechte  intellektuelle  Veranlagung  (blieb 
3mal  in  der  Schule  sitzen)  aber  keine  erworbene  Demenz,  keine  gemiitlichen  Ano- 
malien.  Ausgezeiclinetes  Allgemeinbefinden.  Gesunde  innere  Organe,  kein  Anhalts- 
punkt  fiir  embolische  Verschleppung  von  Thromben. 

Auge:  (Herr  Privatdozent  Dr.  H  e  i  n  e -Universitatsaugenklinik) :  Keine  Opticus- 
affektion,  normale  Pupillenreaktion,  Beweglichkeitsdefekte  bei  assozierten 
Augenbe wegungen  in  beiden  Externi  und  Interni.  Bei  Linkswendung 
des  Blickes  Rectus  int.  dext.  paralytisch,  bei  der  Konvergenz- 
bewegung  jedoch  nur  leicht  paretisch.  Keine  deutlichen  nystagmusartigen 
Zuckungen.  Die  Sprache  schwerfallig  und  etwas  mono  ton  ohne  Skandieren 
und  ohne  sonstige  dysarthrischen  Zlige.  Sonst  Motilitat  und  Sensibilitat  (in  sub- 
jektiver  und  objektiver  Hinsicht  [nie  Schmerzen])  im  Gebiet  der  Hirn-  und  Ruckenmarks- 
nerven  vollkommen  intakt  (insbesondere  keine  ataktischen  Bewegungsstorungen,  Be- 
wegungszittern  usw.).  Die  Sehnen-  und  Hautreflexe  durchaus  normal,  auch  die 
Bauchdeckenreflexe  auslosbar;  kein  Babinskisches  Zeichen.  Leichte  Anomalie 
der  Blase  ntatigkeit  (s.  Anamnese),  sonst  Urogenitalbefund  negativ. 

Der  Status  wahrend  der  6  wochentlichen  Beobachtung  durchaus  stationar. 

Zur  BegTimdimg  bei  der  Annalime,  dafi  es  sich  hier  um  eine 
Lasion  mit  Beteiligung  der  Briicke  handeln  muB,  genligt  wohl  der 
Hinweis  auf  die  charakteristische  Augenstorung-  (Paralyse  des  rechten 
rectus  int.  bei  assoziierten  Augenbewegungen  nach  links  im  Gegensatz 
zu  einer  mafiigen  Parese  bei  der  Konvergenz).  Da  sich  diese  Affek- 
tion  ohne  jede  erkennbaren  Vorboten  und  ohne  sonstige  Begleit- 
erscheinungen  bei  einem  zuvor  korperlich  vollkommen  gesunden  Madchen 
akut  entwickelt  hatte  und  aufierdem  in  Kucksicht  auf  die  Moglich- 
keit  einer  Embolie  ein  Ausgangspunkt  des  Thrombus  nicht  eruiert 
werden  konnte,  sowie  endlich  alle  auf  einen  Tumor  hinweisenden 
Symptome  wahrend  des  ganzen  Krankheitsverlaufes  fehlten,  kommt 
im  Hinblick  auf  die  begleitende  Sprach-  und  Blasenstorung  eine  be- 
ginnende  multiple  Sklerose  zweifellos  in  Betracht.  Gegen  diese  An- 
nahme  spricht  allerdings  neben  dem  vollkommen  stationaren  Sym- 
ptomenkomplex  die  Tatsache,  da6  eine  ahnliche  Form  der  Blick- 
lahmung  in  derartiger  Auspragung  und  akuter  Entstehung  bei  der 
multiplen  Sklerose  kaum  jemals  beobachtet  ist  und  zudem  jede  andere 
klinische  Erscheinung  (Opticusaffektion  usw.)  bis  jetzt  vollig  vermifit 
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werden.  Die  Diagnose  einer  akuten  Encephalitis  andererseits  lafit 
sich  deshalb  schwer  rechtfertigen,  weil  weder  ein  Zusammenhang  mit 
akuten  Infektionskrankheiten  noch  die  iiblichen  anderweitigen  Gehirn- 
symptome  der  Encephalitis  im  Beginn  der  Erkrankung  nachgewiesen 
werden  konnten. 

Eine  Verwechslung  der  Po  lien  cephalitis  acuta  haemor- 
rhagica  sup.  (Wernicke)  kommt  namentlich  bei  Beachtung  der 
Atiologie  (Schnapstrinker ,  Intoxikation  mit  Wurst-  und  Fleischgift 
usw.)  kaum  in  Frage. 

Sollte  gelegentlich  die  als  GehirnabsceB  bezeichnete  eiterige 
Encephalitis  differentialdiagnostisch  in  Betracht  kommen,  so  wird 
man  neben  den  beim  Tumor  cerebri  ausfuhrlich  erorterten  Gesichts- 
punkten  eventuelle  Fiebererscheinungen ,  sowie  septische  Affektionen 
in  der  Nachbarschaft  des  Gehirns  oder  im  iibrigen  Korper  (Endo- 
karditis,  putride  Bronchitis)  beachten  miissen. 

In  derselben  Weise,  wie  sich  gelegentlich  auf  der  Basis  einer 
disseminierten  Myeloencephalitis  das  klinische  Bild  einer  „ akuten 
spinalen  und  cerebro-spinalen  Ataxie"  entwickelt,  kann  in  sehr  seltenen 
Fallen  im  Gefolge  einer  Encephalitis  acuta  disseminata  ein  rein 
cerebraler  Symptomenkomplex  entstehen,  der  in  einzelnen  Zugen  an 
die  multiple  Sklerose  erinnert. 

Im  Verlauf  einer  akuten  Infektionskrankheit  oder  unter  dem 
Bilde  einer  solchen  kommt  es  dann  in  seltenen  Fallen  unter  schweren 
Gehirnerscheinungen  zu  einem  durch  leichte  psychische  Anomalien, 
durch  Monotonie  und  Skandieren  der  Sprache,  sowie  durch  eine 
ungemein  starke,  statisch-locomotorische  Ataxie  charakterisierten  kli- 
nischen  Bilde.  Bei  Auslosbarkeit  der  Sehnenreflexe  konnen  sonstige 
Motilitatsstorungen  dabei  fehlen  und  die  Sensibilitat  sowie  die  Blasen- 
und  Mastdarmtatigkeit ,  die  Pupillen-  und  Hautreflexe  intakt  sein. 
Die  Differentialdiagnose  dieses  als  aknte  cerebrale  Ataxie x)  be- 
zeichneten  Symptomenkomplexes  von  der  Sclerosis  multiplex  will  ich 
an  der  Hand  einer  Eigenbeobachtung  besprechen,  die  bei  der  grofien 
Seltenheit  ahnlicher  reiner  Falle  eine  ausfiihrliche  Mitteilung  verdient. 
Eine  breitere  Darstellung  erscheint  mir  deshalb  notwendig,  weil  es 
sich  hier  um  ein  typisches  Beispiel  von  einer  ungemein  hochgradigen, 
beiderseits  gleichmafiig  ausgepragten,  ataktischen  Bewegungsstorung 
ohne  den  geringsten  Ausfall  an  bewuBten  Empfindungen  handelt; 
zudem  muMe  ich  wiederholt  auf  diese  Beobachtung  Bezug  nehmen. 

y)  Liter  a  tun:  A  chard  et  Guinon,  Dinkier,  Dreschfeld,  Ebstein, 
Feith,  Fincklenburg-,  Fiirstner,  Hochhaus,  Kahler  und  Pick,  Lehn- 
hartz,  Leyden,  Ley  den-Ken  vers ,  Liithje,  Monakow,  Nothnagel, 
Pick,  Pollard,  Westphal. 
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Die  Vorgeschicnte  der  32  Jahre  alten  Tagelohnerstochter  Anna  Tr. 
aus  Grosdorf,  welche  am  9./II.  1903  in  unserer  Klinik  aufgenommen  wurde,  lautet: 

Nerven-  und  Geisteskrankheiten  sind  angeblich  weder  bei  den  Eltern  und  Ge- 
schwistern  der  Patientin,  noch  in  der  Seitenverwandtschaft  vorgekomnien.  Der 
64  Jahre  alte  Vater  ist  ebenso,  wie  die  7  lebenden  Geschwister,  auch  korperlick 
vollkommen  gesund,  wahrend  die  nicht  mit  ihm  blutsverwandte  Mutter  an  „Luft- 
rohrenschwindsucht"  und  2  weitere  Geschwister  (darunter  ein  zweijahriges  Madchen) 
an  einer  Lungenkrankheit  gestorben  sind.  Die  Patientin,  welche  bei  ihrer  Geburt 
keinen  besonderen  Schadlichkeiten  ausgesetzt  Avar,  ist  das  zweitalteste  Kind.  Sie 
lernte  zur  richtigen  Zeit  laufen  und  sprechen  und  zeigte  in  der  Schule  neben  nor- 
maler  Veranlagung  des  Charakters  in  intellektueller  Hinsicht  Durehschnittsbegabung. 
Sogenannte  neuro-  bzw.  psychopathische  Antecedentien  (Enuresis,  Pavor  nocturnus 
usw.)  fehlen  ganzlich.  Bis  zum  Jahre  1901  war  die  Patientin  abgesehen  von  zeit- 
weisen  geringfiigigen  Kopfschmerzen  im  13.  Lebensjahre  (und  zwar  kurz  vor  dem 
Auftreten  der  stets  vollkommen  regelmafiigen  Menses)  frei  von  korperlichen  und 
geistigen  Erkrankungen  und  insbesondere  niemals  anamnestisch  nachweisbaren  In- 
toxikationen,  Infektionen  und  Traumen  ausgesetzt.  Die  erste  Graviditat  wurde  aller- 
dings  angeblich  im  AnschluB  an  ein  psychisches  Trauma  (heftiger  Schrecken  bei 
einem  Brande!)  im  siebenten  Monat  (September  1899)  durch  eine  Friihgeburt  unter- 
brochen.  Das  von  aulierlich  sichtbaren  Erkrankungen  freie  Kind  starb  wenige 
Stunden  spater.  Fur  die  Annahme  aber,  dafi  die  Unterbrechung  der  Schwangerschaft 
auf  Lues  zuruckzufukren  ist,  fehlen  jegliche  anamnestische  Anhaltspunkte. 

Als  die  Patientin  nun  anfangs  November  1901  im  6.  Monat  ihrer  zweiten, 
bisher  vollkommen  normal  verlaufenen  Graviditat  von  dem  etwa  50  cm  holier  ge- 
legenen  Schlafzimmer  in  die  Kiiche  gehen  wollte,  stiirzte  sie  in  der  Dunkelheit  und 
fiel  dabei,  ohne  sich  eine  auCerlich  sichtbare  Verletzung  zuzuziehen,  mit  voller  Wucht 
auf  den  Leib.  Die  Patientin,  welche  keine  cerebralen  Symptome  zeigte,  erhob  sich 
sofort  nach  dem  Fall,  legte  sich  ohne  Hilfe  zu  Bett,  hatte  aber  heftige  Schmerzen 
im  ganzen  Abdomen.  Die  „Kindesbewegungen",  welche  sie  noch  kurz  zuvor  deut- 
lich  verspiirte,  sistierten  seit  dieser  Zeit  und  14  Tage  nach  dem  Unfall  erfolgte  die 
glatte  Geburt  einer  toten  Frucht.  5  Tage  spater  aber  erkrankte  dieWoch- 
nerin  plotzlich  unter  h auf  i  gen  Schiittelfrosten,  raschem  Ansteigen 
der  Korpertemperatur  und  schwerem  allgemeinem  Krankheits- 
gefiihl  ohne  besondere  lokale  Beschwerden.  Bei  hohem  Fieber  verlor  sie 
4  Tage  nach  Beginn  dieser  Krankheit  das  BewuBtsein.  Als  sich  2  Tage  spater  das 
Sensorium  wieder  aufhellte,  bemerkte  sie  gleichzeitig  eine  Beihe  korperlicher  Ano- 
malien  und  vor  allem  eine  sehr  hochgradige,  lahmungsartige  Schwache  fast 
der  gesamten  Korpermuskulatur.  Wahrend  keine  subjektiv  wahrnehmbaren 
Storungen  der  Sensibilitat  (niemals  Schmerzen  oder  Kopfweh !)  bestanden  und  die 
„hoheren"  Sinne  stets  intakt  waren,  schien  die  Muskulatur  insbesondere  der  oberen 
und  unteren  Extremitaten  gleichmaGig  derart  kraftlos,  daB  sie  sich  fast  gar  nicht 
„ruhren"  konnte.  Auch  der  Versuch,  sich  im  Bett  aufzurichten,  miBlang  ganzlich, 
wahrend  seitliche  Drehungen  des  Kopfes  und  mimische  Ausdrucksbewegungen  leid- 
lich  moglich  waren.  Weiterhin  bestanden  wahrend  einiger  Tage  mit  Kopfschmerzen 
nicht  verbundene,  einige  Minuten  lang  dauernde  Paroxysmen  von  Drehschwindel 
(horizontale  Bewegung  der  Objekte!),  Beschwerden  beim  Schlucken  (deren 
nahere  Eigenart  anamnestisch  nicht  zu  eruieren  ist)  und  bei  guter  Beweglichkeit  der 
Augenlider  Doppeltsehen.  Endlich  fiel  ihr  die  auch  jetzt  noch  bestehende,  anfang- 
lich  allerdings  wesentlich  intensivere  Sprachstorung  auf.  Sie  verstand  zwar  alles, 
was  man  ihr  sagte  und  wuBte  genau,  was  sie  erwidern  sollte ;  doch  war  die  Sprache 
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miihsam,  schwer  verstandlich,  langsam  uud  eintonig.  Sonstige  cerebralen  und  spinalen 
Eeiz-  und  AusfaJlserscheinungen  wurden  nicht  bemerkt;  Storungen  der  Urin-  und 
Kotentleerung  fehlten  (nur  geringftigige  Verstopfung).  Das  hohe  Fieber, 
welches  14  Tage  lang  bestand,  verschwand  allmahlich  nach  manueller 
Entfernung  von  Place ntaresten  aus  dem  Uterus.  Die  vollkommen  liilf- 
lose  Patientin  wurde  noch  wahrend  des  Fiebers  in  das  Spital  zu  Pitrikau  (Russisch- 
Polen),  10  Wochen  spiiter  in  ein  kleines  Krankenhaus  in  Bohmen  und  bald  darauf 
in  ihre  Heimat  transportiert.  Schon  in  Pitrikau  besserten  sich  die  Sprachstornng  und 
die  lahmungsartige  Schwache  der  Muskulatur  stetig,  wenn  auch  aufierordentlich 
langsam.  Obwohl  aber  die  Kraft  der  Muskulatur  allmahlich  fast  zur  Norm  wieder- 
kehrte  und  zwar  in  den  oberen  und  unteren  Extremitaten  rechts  und  links  gleich- 
zeitig  und  gleichmaCig,  bemerkte  sie  hauptsachlich  bei  Bewegungen  der  Arme 
u  n  d  B  e  i  n  e  eine  iiberall  gleich  intensiveUnsicherheit.  Sie  konne  weder  schreiben 
noch  stehen  und  gehen ;  versuche  sie  einen  Gegenstand  zu  fassen,  so  greife  sie  unter 
ausfahrenden  Bewegungen  daneben  und  obwohl  die  Bewegungen  der  Beine  im 
Bett  kraftig  und  ausgiebig  moglich  seien,  konne  sie  nur  mit  Unterstiitzung  zweier 
Personen  einige  Schritte  machen.  Abgesehen  davon,  daC  ein  Vierteljahr  nach  Be- 
ginn  der  Erkrankung  ein  starkes  allmahliches  Ausfallen  der  Haare  sich  zeigte,  be- 
standen  bis  zur  Aufnahme  in  die  Klinik  keine  anderweitigen  nervosen  Storungen, 
sowie  keine  auf  eine  Erkrankung  innerer  Organe  hinweisende  Erscheinungen ;  auch 
die  Menses  sind  wieder  in  Ordnung.  —  Eine  Veranderung  der  psychischen  Kon- 
stitution  nach  dem  „Wochenbettfieber"  wurde  subjektiv  nicht  bemerkt. 

Die  Untersuchungf  der  145  cm  grofien  und  58  kg  schweren  Person  fand  in 
korperlicher  Hinsicht  einen  guten  Ernahrungszustand,  einen  regelmafiigen  und  kraf- 
tigen  Knochenbau,  wohl  entwickelte  und  leistungsfahige,  elektrisch  sich  normal  ver- 
haltende  Muskulatur,  geniigendes,  am  Abdomen  etwas  reichliches  Fettpolster  und 
Dei  leicht  blassen  Schleimhauten  eine  von  Eesiduen  eventneller  friiherer  Erkrankungen 
(insbesondere  Lues!)  freie  Haut.  Keine  sinnfalligen  Degenerationszeichen,  keine 
Odeme ;  vollkommen  gesunde  Hals-,  Brust-  und  Bauchorgane ;  nur  am  rechten  Unter- 
kieferwinkel  eine  haselnufigroCe  Lymphdriise  und  am  Abdomen  Striae;  im  Urin  nie 
Eiweif]  und  Zucker,  nie  Formelemente ;  auch  der  Genitalapparat  ohne  Anomalien. 
Temperaturen  manchmal  abends  subfebril  bis  38°  (Neigung  zu  Obstipation!). 

Die  Unter  such  ung  des  centralen  und  peripheren  Nervensy  stems  ergibt: 
Hirnschadel  ohne  Besonderheiten,  keine  deutliche  Klopfemprlndlichkeit,  keine  Anderung 
des  Perkussionstones.  Stirnast  des  Facialis  intakt.  Keine  Augenmuskel-  bzw.  Blick- 
lahmungen;  bei  rascherem  Fixationswechsel  der  Augen  jedoch  ausgesprochen 
unsichere,  iiber  das  Ziel  hinausschiefiende  Augenbewegungen  (cf.  p.  57).  Leichtes 
Vibrieren  der  Augenlider  beim  AugenschluB.  Pupillen  rund,  mittelweit,  gleichweit; 
auf  Lichteinfall  direkt  und  indirekt  prompte,  ausgiebige  Beaktion;  auch  Konver- 
genzreaktion  gut.  Augenhintergrund,  Sehscharf'e,  Gesichtsfeld  ohne  Besonderheiten. 
Keine  Storungen  des  Geruchs,  Geschmacks  und  Gehors.  Trigeminus,  Facialis  ohne 
Besonderheiten,  die  mimischen  Ausdrucksbewegungen  ungestort.  Zunge  narbenfrei, 
normal  beweglich,  manchmal  leichte  fibrillare  Zuckungen  in  beiden  Halften 
zeigend.  Rachenreflex  auslosbar,  keine  Storung  des  Kau-  und  Schlingaktes.  Ziem- 
lich  tiefe,  monotone,  etwas  gedehnte,  leicht  skandierende  Sprache. 
Nachsprechen  aller  Konsonanten  und  Vokale,  sowie  schwierigerer  Worte  gut.  Beim 
Versuch  zu  singen  und  in  hoheren  Tonlagen  zu  sprechen  „Uber- 
schnappen"  der  Stimme.  Kehlkopfspiegelbefund :  Keine  Paresen;  bei  der  In- 
tonation schieCen  die  Stimmbander  iiber  das  Ziel  hinaus  und  erreichen  erst  nach 
^einigen  unregelmafiigen  Hin-  und  Herbewegungen  ihre  Gleichgewichtslage.  Kopf- 
Miiller,  Multiple  Sklerose  des  GeMrns  und  Riickenmarks.  16 
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bewegungen  frei.  Keine  Rumpfmuskelschwache.  Keine  ausgesprochene  Rumpfataxie. 
Setzt  sich  im  Bett  ohne  Unterstiitzung  der  Hande  rasch  auf,  sitzt  auf  der  Kante 
eines  Stuhles,  ohne  sich  anznlehnen  oder  festzuhalten,  ganz  sicher.  Bei  rasch en 
aktiven  Kopf-  und  Rum  pf  bewegungen  jedoch  leichte  Unbeholfen- 
heit  und  Unsicherheit.    Thorax-  und  Bauchmuskulatnr  ohne  Besonderheiten. 

Extremitaten:  nirgends  Atrophien  oder  motorische  Reizerscheinungen • 
grobe  Kraft  iiberall  ungestort  bei  normalem  elektrischen  Verhalten  der  Muskeln; 
aktive  und  passive  Beweglichkeit  vollig  frei  ohne  deutliche  Hypertonic  oder  Hypo- 
tonic. Ungemein  starke,  beiderseits  etwa  gleickmafiig  ausgepragte,. 
bei  Augenschlufi  sich  nur  mafiig  steigernde  Ataxie  der  Arme  und 
Beine  bei  Zielbewegungen.  Hochst  unsichere,  ausfahrende  Be- 
wegungen  der  Arme  beim  Versuch,  sich  an  die  Nase  zu  fassen,  mit  dem  Zeige- 
finger  einen  vorgehaltenen  Gegenstand  zu  beriihren  usw.  Kein  Tremor  oder 
„Wackeln"  bei  emporgehaltenen  Arnien  und  gespreizten  Finger n. 
Kein  oscillator isches  Zittern  beim  Versuch  einer  Bewegung.  Sehr 
ungeschickte  „suchende"  Fingerbewegungen  beim  Versuch,  ein  „Pf6tchen"  zu  machen; 
ist  dies  gelungen,  so  kann  diese  Stellung  mit  und  ohne  Augenkontrolle  ganz  gut 
f estgehalten  werden .  Soli  sie  den  gestreckten,  herabhangenden  Arm 
bei  medial  gerichteten  Handflachen  langsam  in  gerader  Rich  tun  g 
bis  zur  Horizontalen  erheben,  so  macht  sich  kaum  eine  wesent lichee 
Unsicherheit  gelt  end.  Der  Arm  schiefit  aber  beim  Versuch,  diese 
Bewegung  rasch  auszuftihren,  ohne  anfanglich  seitliche  Schwan- 
kungen  zu  zeigen,  liber  dasZiel  hinaus  und  gehtdann  erstunterbe- 
sta^i  digenkorrigierend  en  Bewegungen  in  dieverlangteStellungiiber. 
umdortganzruhigzuver  barren.  Beim  Versuch,  wahrend  einer  Armbe  wegung 
die  Bewegungsrichtung  zu  andern,  z.  B.  bei  der  Aufforderung,  in  der  Luft  eine  Wellen- 
bewegung  zu  beschreiben,  macht  sich  die  Ataxie  am  deutlichsten  geltend.  Beim 
Versuch,  zu  zeichnen,  macht  die  Patientin  gerade  Linien  relativ  gut,  vermeidet 
jedoch  dabei,  dickere  Striche  zu  machen.  Kreise  versucht  sie  immer  wesentlich 
kleiner,  als  es  der  Vorlage  entspricht,  nachzuzeichnen ;  ihre  Bleistiftfiihrung  ist  dabei 
langsam,  ruckartig  und  sehr  unsicher.  Ihre  „Kreise"  entsprechen  mehr  Quadraten 
und  Dreiecken  mit  abgerundeten  Ecken.  Wellenlinien  zu  zeichnen,  ist  ihr 
vollig  unmoglich;  sie  vermeidet  dabei  jede  groCere  Bewegungs- 
excursion,  versucht  mit  einer  moglichst  geraden  Linie  den  Wellen- 
berg  zu  erreichen  und  biegt  am  Culminationspunkt  kantig  nach 
dem  Wellentale  um  unter  Bildung  eines  wesentlich  kiirzeren  ab- 
steigendenAstes.  Fordert  man  sie  auf,  mit  dem  Bleistift  einer  ausgezeichneten 
Wellenlinie  nachzufahren,  so  beobachtet  man  dieselben  Erscheinungen.  Ihre  Schrift- 
ziige  sind  ungemein  klein,  die  Buchstaben  ,,eckig",  die  Striche  z.  T.  zu  dick,  die  Tinte 
verspritzt  dabei.  Alle  feineren  Bewegungen  mit  den  Fingern  sind  nur 
unter  Voraussetzung  einer  festen  Fixierung  aller  proximal  ge- 
legenen  Gelenke  moglich;  sie  p refit  z.  B.  beim  Schreiben  den  Ober- 
arm  fest  an  die  seitliche  Thoraxwand,  driickt  mit  dem  Unter  arm 
und  der  a u fie r en  Seite  des  Hypothenar  und  des  5.  Fingers  unter 
steter  Fixierung  des  Handgelenks  in  gestreckter  Stellung  auf  die 
Unter lage  und  vermeidet  streng  jede  grofiere  Bewegungsexkursion. 
Durch  mit  stetiger  tonischer  Muskelanspannung  verbundene  Fixierung  aller  zur  Aus- 
fuhrung  der  Bewegung  nicht  unbedingt  notwendigen  proximalen  Gelenke  und  Be- 
schrankung  auf  moglichst  kleine  Exkursionen  kann  die  Patientin  trotz  der  starken 
Ataxie  der  Arme  bei  Zielbewegungen  doch  leidlich  stricken  und  sogar  eine  Stopf- 
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nadel  einfadeln.  Fur  alle  freieren  imd  groberen  Bewegungen  der  oberen  Extremi- 
taten  gilt  ganz  allgemein  das  Gesetz,  dafi  nur  mattig  rasche  Aktionen  in  einer 
Richtung  ohne  besondere  Stoning  moglich  sind,  wahrend  sofort  mit  der  Excursions- 
grofle  zunehmende  Ataxie  auftritt,  wenn  die  Bewegungsrichtung  sich  andert;  die 
Ataxie  wird  am  st  arks  ten  bei  We  11  en-  oder  Kreisbewegungen  d.  b. 
bei  Aktionen,  bei  denen  eine  stetige  Anderung  in  der  Fixierung  der 
proximalen  Gelenke  notwendig  ist.  Die  geschilderten  Storungen  illustriert 
wohl  am  besten  die  beigegebene  Abbildung  der  Schriftziige  nnd  Zeichenproben,  aus 
der  auch  das  Bestreben  der  Patientin  durch  Beschrankung  der  ExkursionsgroBe  diese 
Storungen  zu  korrigieren  klar  ersichtlich  ist  (cf.  Tafel  V). 

Die  ataktische  Bewegungsstorung  in  den  Beinen  gleicht  voll- 
s  tan  dig  derjenigen  in  den  Arm  en;  besonders  bei  Zielbewegungen  mit  der 
grofien  Zehe  besteht  beiderseits  en  or  me  Ataxie;  Gehen  und  freies  Steken 
vollig  un moglich;  kann  sich  die  Patientin  am  Bette  oder  an  einer  kraftigen 
Person  festhalten,  so  steht  sie  auf  den  gerade  gestreckten,  moglichst  „steif"  ge- 
haltenen  Beinen,  ohne  einzuknicken.  Beim  Versuch,  zu  gehen,  stampfende, 
schleudernde  Bewegungen  der  sich  oft  iiberkreuzenden  Beine. 

Die  Sensibilitat  ist  hinsichtlich  aller  Sinnesqualitaten  iiberall  am  Korper 
vollkommen  normal;  insbesondere  fehlt  auch  in  den  distalsten  Teilen  der  Extre- 
mitaten  jede  Stoning  der  Tiefensensibilitat  (Lagegefiihl,  Drucksinn). 

Die  Hautreflexe  zeigen  keine  sicheren  und  wesentlichen  Storungen;  ins- 
besondere ist  der  Bauchcleckenreflex  trotz  der  fettreichen  Bauchdecken  prompt  aus- 
16'sbar  und  beiderseits  gleichmaliig ;  nur  der  FuCsohlenreflex  war  stets  etwas  schwach, 
gewohnlich  mit  Plantarflexion  der  groGen  Zehe  verbunden,  nur  einige  Male  mit 
wenig  ausgiebiger  und  nicht  ausgesprochen  tonischer  Dorsalflexion. 

Die  Sehnenreflexe  an  den  Armen  beiderseits  etwa  gieichmafiig  lebhaft, 
doch  keineswegs  pathologisch  gesteigert.  Die  Patellar-  und  Achillessehnen- 
reflexe  beiderseits  recht  lebhaft  ohne  sichere  Yerbreiterung  der  reflexogenen  Zonen; 
voriibergehend  Andeutung  von  Fufiklonus.  Storungen  der  Blasen-Mastdarm- 
funktion  fehlen  vollig.  Menstruation  ohne  Auomalien ;  nur  Neigung  zu  —  wohl 
durch  die  Bettruhe  bedingter  —  Obstipation. 

In  psychischer  Hinsicht  fielen  im  Verhalten  der  Patientin  auf  der  Ab- 
teilung  eine  leichte  intellektuelle  Tragheit  und  eine  allerdings  geringfiigige  gemiit- 
liche  Stumpfheit  auf;  es  fehlten  jedoch  erhebliche  Ausfalls-  und  Pteizerscheinungen 
sicherlich;  die  Auffassung,  Merkfahigkeit,  Erinnerung  an  die  Yorgange  der  fruheren 
Yergangenheit,  die  Schulkenntnisse  waren  gut;  niemals  Sinnestauschungen,  Wahn- 
ideen  u.  dgl.    Keine  „Zwangsaffekte". 

Wahrend  des  Aufenthalts  in  der  medizinischen  Klinik  vom 
9. /II.  bis  l./VTII.  1903  blieb  der  neurologische  Befund  vollig  unver- 
andert;  die  Patientin  meinte  allerdings,  daC  ihr  das  Stricken  etwas  leichter  falle. 
Das  Allgemeinbefinden  war  stets  ein  sehr  gutes.  Das  Korpergewicht  stieg  von  115 
auf  123  kg;  niemals  Schmerzen  oder  sonstige  Klagen. 

Zusammenfassung:  Eine  zuvor  gesunde  32jahrige  Fran  er- 
krankt  im  November  1901  unter  Schiittelfrosten  an  einer  puerperalen, 
dnrch  Eihantretention  bedingten,  aknt  fieberliaften  nnd  schweren 
Affektion ,  die  mit  2  tagigem  BewuBtseinsverlust  verbnnden  war. 
Nach  Aufhellung  des  Sensorinms  zeigte  die  Patientin  anfanglich  eine 
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hochgradige,  lahmungsartige  Schwache  fast  der  gesamten  Korper- 
muskulatur  (ohne  Sensibilitatsstorungen),  Paroxysmen  von  Dreh- 
schwindel,  Doppeltsehen,  Beschwerden  beim  Schlucken  und  eine  Sprach- 
storung.  Wahrend  die  iibrigen  Symptome  verschwanden,  blieben  die 
allmahlich  sich  etwas  bessernde  Sprachstorung  und  eine  auf  die  mus- 
kulare  Schwache  folgende,  sich  beiderseits  gleichzeitig  und  gleichmafiig 
ausbildende,  ungemein  starke  Unsicherheit  der  Korperbewegungen 
zuriick. 

Die  Untersu chung  der  Patientin  wahrend  ihres  Aufenthaltes 
in  der  medizinischen  Klinik  vom  9./IL  bis  l./VIII.  1903  findet  bei 
ira  groBen  und  ganzen  stationarem  Verhalten  der  neu- 
rologischen  Symptome  eine  geringfugigeintellektuelle 
Tragheit  und  gemutliche  Stumpfheit,  eine  tiefe,  mono- 
tone, etwas  gedehnte  und  leicht  skandiereude  Sprache 
und  vor  a  11  em  eine  selten  hochgradige,  besonders  in 
den  oberen  und  unteren  Extremitaten  beiderseits 
gleichmaflig  ausgepragte,  ataktische  Bewegungssto- 
rung  mit  leic liter  Lebhaf tigkeit  der  Se linen reflexe. 

Der  ophthalmoskopische  Befund  ist  dabei  negativ,  die  Sensi- 
bilitat  hinsichtlich  aller  Empfindungsqualitaten  vollig  normal 
(niemals  Schmerzen!).  Die  Muskulatur  ist  kraftig  entwickelt  und 
leistuugsfahig ,  sowie  frei  von  motorischen  Reizerscheinungen  und 
Anderungen  der  elektrischen  Erregbarkeit.  Die  Blasen-  und  Mast- 
darmtatigkeit  (s.  ob.)  ist  ungestort  und  das  Allgemeinbefinden  stets 
ausgezeichnet. 

Die  Epikrise  muB  zunachst  betonen,  da6  sowohl  Krankheits- 
verlauf  als  Symptomenbild  die  Diagnose  einer  multiplen  Sklerose 
durchaus  unwahrscheinlich  machen.  Die  rapide  Entwicklung  und 
Auspragung  des  Leidens  wahrend  einer  mit  Schuttelfrosten  ein- 
setzenden  und  mit  14tagigem  hohen  Fieber  verlaufenden,  puerperalen 
Infektion  weist  im  Verein  mit  dem  nach  anfanglicher  Besserung  ein- 
zelner  Symptome  vollkommen  stationaren  Befund  vielmehr  auf  eine 
akut  entziindliche,  zur  Defektheilung  fiihrende  Affektion  des  Central- 
nervensystems  hin.  Gegen  die  Annahme  einer  Sclerose  en  plaques 
spricht  zudem  die  Eigenart  der  klinischen  Erscheinungen,  unter  denen 
wir  die  typischen  Augenstorungen  (besonders  die  Opticusaffektionen) 
die  Zwangsaffekte ,  das  echte  Bewegungszittern ,  spastische  Pa- 
resen  (namentlich  der  unteren  Extremitaten),  die  fliichtigen  Blasen- 
und  Sensibilitatsstorungen  usw.  vollig  vermissen.  Aufierdem  kommt 
eine  derartig  hochgradige,  den  schwersten  Graden  bei  der  Tabes 
gleiche,  ataktische  Bewegungsstorung  im  Gefolge  der  multiplen 
Sklerose  kaum  j  em  als  vor.    Bei  der  Frage  nach  dem  Sitze  der 
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entziindlichen  Affektion  scheiden  die  peripheren  Nerven  schon  wegen 
der  Lebhaftigkeit  der  Sehnenreflexe  ohne  weiteres  aus.  Auch  das 
Riickenmark  kommt  nicht  in  Betracht,  weil  einerseits  damit  die  klini- 
schen  Erscheinungen  (Sprachstorung,  psychische  Veranderungen)  nicht 
zu  erklaren  sind  und  andererseits  —  abgesehen  von  der  Ataxie  —  jeg- 
liche  sonstigen  Motilitats-,  Sensibilitats-  und  Blasenstorungen  fehlen. 
Schon  der  Beginn  des  Leidens  mit  einem  2  tagigen  Bewufitseinsverlust 
weist  auf  eine  cerebrale  Lokalisation  hin.  Die  engere  topische  Dia- 
gnose ist  jedoch  sehr  schwierig.  Namentlich  im  Hinblick  auf  einige 
initialen,  aber  fliichtigen  Symptome,  vor  allem  auf  die  Paroxysmen  von 
Drehschwindel,  das  Doppeltsehen  und  die  Beschwerden  beim  Schlucken, 
konnte  man  den  Sitz  der  Affektion  in  der  hinteren  Schadelgrube  ver- 
muten.  Eine  rein  cerebellare  Lokalisation  erklart  nun  weder  Doppelt- 
sehen, noch  die  Sprachstorung,  noch  die  psychischen  Veranderungen. 
Als  anatomische  Basis  der  ataktischen  Bewegungsstorungen  konnte  aller- 
dings  besonders  wegen  der  mangelhaften  statischen  Fixation  der  proxi- 
malen  Segmente  bei  Muskelsynergien  das  Kleinhirn  in  Betracht  kommen. 
Da  fast  die  gesamte  willkiirliche  Korpermuskulatur  beiderseits  an  der 
Ataxie  beteiligt  ist,  jegliche  sonstigen  Motilitatsstorungen  jedoch  fehlen 
und  die  Sensibilitat  durchaus  normal  ist,  ist  bei  der  Annahme  eines 
bulbaren  Sitzes  eine  derartige  elektive  Schadigung  fast  aller  Koordi- 
nationsbahnen  in  Anbetracht  dessen,  daB  in  diesen  Hirnabschnitten 
funktionell  ganz  verschiedenartige  Bahnen  nahe  aneinander  liegen, 
nur  schwer  verstandlich.  Die  voriibergehende,  hochgradige  lahmungs- 
artige  Schwache  (cf.  H  o  n  i  g  m  a  n  n)  der  spaterhin  von  der  ataktischen 
Bewegungsstorung  befallenen  Muskulatur  konnte  man  jedoch  zur  Be- 
grundung  eines  „bulbaren"  Sitzes  heranziehen.  Andererseits  fallt  die 
leichte  psychische  Alteration  audi  in  Rticksicht  auf  den  2  tagigen  Be- 
wuBtseinsverlust  im  Beginn  der  Erkrankung  fur  den  Sitz  des  Prozesses 
im  Grofihirn  in  die  Wagschale,  zumal  die  Sprachstorung  namentlich  nach 
dem  Kehlkopfspiegelbefund  als  ataktische  aufgefaBt  werden  muB.  Da 
von  klinisch  gleichartigen  Fallen  von  „akuter  cerebraler  Ataxie"  wegen 
ihrer  guten  Prognose  quoad  vitam,  ja  sogar  gelegentlich  quoad  sana- 
tionem  autoptische  Befunde  bis  jetzt  fehlen,  wachsen  Spielraum  und 
damit  auch  die  Fehlerquellen  der  klinischen  Spekulation  ganz  erheblich. 
Ich  verzichte  deshalb  auf  den  Versuch  einer  engeren  topischen  Diagnose; 
jedenfalls  kommt  nur  eine  cerebrale  Lokalisation  des  Prozesses 
in  Frage.  Wegen  der  Beteiligung  fast  der  gesamten  Korpermuskulatur 
und  der  gleichzeitig  vollig  intakten  Sensibilitat  und  Motilitat  ist  aber 
als  anatomische  Basis  kaum  ein  einzelner  Herd,  sondern  nur  eine  weite 
Dissemination  des  Prozesses  in  Betracht  zu  ziehen.  Es  liegt  deshalb 
am  nachsten,  den  Fall  in  ahnlicher  Weise,  wie  Dinkier  es  in  einer 
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ahnlichen  Beobachtung  tut,  auf  eine  akute  disseminierte  Encephalitis 

zuriickzufuhren. 

Obwohl  wir  bei  der  multiplen  Sklerose  bulbare  Symptome1), 
namentlich  in  Form  von  Schlingbeschwerden,  die  sich  zur  terminalen 
Schlinglahmung  steigern  konnen,  von  Paresen  im  Gebiete  der  Kehl- 
kopfmuskulatur,  des  Hypoglossus  und  Facialis,  von  Salivation,  nervosen 
Herzstorungen  und  Dyspnoe  niclit  selten  sind,  ist  bei  Beriicksichtigung 
des  Gesamtbildes  eine  Verwechselung  mit  der  auf  einer  primaren  De- 
generation der  Kerne  der  Medulla  oblongata  beruhenden,  progressive!! 
Bulbiirparalyse  r)  nur  ausnahmsweise  moglich. 

Eine  richtige  Diagnose  wird  in  Grenzf alien  gewohnlich  schon 
dadurch  ermoglicht,  daft  die  bulbar  en  Symptome  zwar  im  Vordergrunde 
des  klinischen  Bildes  stehen,  bei  genauer  Untersuchung  aber  sich 
als  eine  Teilerscheinung  desselben  entpuppen.  K  a  m  p  r  a  d  z.  B. 
hat  einen  Fall  beschrieben,  in  dem  neben  den  typischen  Symptomen 
der  multiplen  Sklerose  von  Anfang  an  diejenigen  der  Bulbarparalyse 
in  auffalliger  Weise  ausgepragt  waren.  Trotzdem  treten,  wie  dies 
besonders  von  Probst  betont  wird,  gerade  bei  jenen  Formen  von  mul- 
tipler  Sklerose  ,  in  denen  die  bulbaren  Symptome  am  hervorstechendsten 
sind,  die  „klassischen"  zuweilen  mehr  oder  minder  zuriick.  Falle,  in 
denen  die  Sclerosis  multiplex  unter  dem  Bilde  der  Bulbarparalyse  verlief, 
stammen  u.  a.  von  Timal,  Probst  und  Bouicli.  Das  Auftreten 
ausgesprochener  bulbarer  Erscheinungen  wird  bei  der  Sclerose  en  plaques 
meist  auf  eine  ungewohnliche  starke  Herdentwicklung  im  Pons  und 
der  Medulla  oblongata  zuruckgefiihrt.  Dieser  Satz  bedarf  aber  einer 
Einschrankung.  Abgesehen  davon,  dafi  bei  der  Inkongruenz  zwischen 
pathologisch-anatomischem  Befund  (namentlich  bei  der  Markscheiden- 
farbung)  und  Funktionsstorungen  trotz  erheblichen  Ergriffenseins  dieser 
Hirnteile  entsprechende,  klinische  Erscheinungen  gelegentlich  vollig 
fehlen,  kann  umgekehrt  der  Bulbus  trotz  deutlicher  Auspragung  der 
letzteren  frei  von  Krankheitsherden ,  bzw.  auffallig  gering  beteiligt 
sein.  Bourneville  und  G u e r a r d  z.  B.  fanden  unter  23  Fallen 
mit  Bulbarerscheinnngen  3  ohne  Herde  in  Briicke  und  Medulla  oblon- 
gata. Auch  in  einem  Falle  Jollys  wurden  trotz  starker  Bulbar- 
symptome  diese  Hirnteile  auch  bei  sorgfaltiger  mikroskopischer  Unter- 
suchung vollig  intakt  gefunden.  Die  vollige  oder  relative  Integritat  des 
Bulbus  in  Fallen,  in  denen  die  multiple  Sklerose  den  Symptomen- 
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Complex  der  Bulbarparalyse  nachzuahmen  versucht,  lehren,  dafl  als 
pathologisch-anatomische  Basis  nicht  nur  die  Plaques  in  der  Medulla 
oblongata,  sondern  audi  die  weite  Aussaat  derselben  im  GroBhirn, 
(namentlich  im  Centrum  ovale)  in  Betracht  kommt.  Dadurch  kann 
eine  Leitungsunterbrechung  der  centralen  Bahnen  der  motorischen 
Oehirnnerven  entstehen,  deren  klinisches  Substrat  dann  eine  „Glosso- 
pharyngo-labialparese"  darstellt.  Die  Vorliebe  ausgepragter  Bulbar- 
erscheinungen  fiir  die  spateren  Krankheitsstadien  weist  auch  darauf  bin, 
dafi  es  sich  wenigstens  in  einem  Teil  der  Falle  urn  „  Pseud  obulbarsym- 
ptome"  handelt.  In  dem  eben  erwahnten  Falle  Jollys  z.  B.  war  das 
Centrum  ovale  beiderseits  von  zahlreichen  Herden  durchsetzt.  Trotzdem 
bedarf  die  Abgrenzung  der  multiplen  Sklerose  von  der  Pseudobulbar- 
paralyse, die  meist  mit  multiplen  Blutungen  und  Erweichungen 
auf  der  Basis  von  Arteriosklerose  in  Zusamiiienhang  stelit,  kaum 
einer  weiteren  Erorterung.  Das  Alter,  die  begleitende  Demenz  mit 
gelegentlicher  Verwirrtheit  und  Erregungszustanden,  die  Entwicklung 
mit  apoplektischen  Anfallen  verhuten  Verweclislungen.  Bei  der  Be- 
wertung  gleiclizeitig  bestehender  Papillenveranderungen  mufi  man  sich 
allerdings  daran  erinnern,  dafi  audi  bei  der  Pseudobulbarparalyse  aus 
noch  nicht  hinreichend  geklarten  Griinden  eine  ausgesprochene  Neuritis 
optica  bzw.  Atropine  vorkommt  (cf.  Oppenheim).  Die  fiir  die 
multiple  Sklerose  typischen  Papillenveranderungen  und  ausgepragter 
Nystagmus  linden  sich  jedoch  bei  der  Pseudobulbarparalyse  kaum 
jemals.  Sie  konnen  allerdings  auch  bei  der  multiplen  Sklerose 
dauernd  fehlen. 

Schwankt  die  Differentialdiagnose  zwischen  Sclerose  en  plaques 
und  progressive r  Bulbarparalyse,  fahndet  man  neben  der 
Beriicksichtigung  der  Tatsache,  dafi  die  Bulbarparalyse  im  Gegensatz 
zu  der  Sclerose  en  plaques  nur  selten  vor  dem  35.  Lebensjahre  be- 
ginnt,  nach  friiheren  fliichtigen  oder  gleiclizeitig  bestehenden,  ander- 
weitigen  cerebralen  und  spinalen  Symptomen,  nach  Parasthesien, 
leichten  Blasenstorungen,  spastischen  Paresen,  Aufhebung  der  Bauch- 
deckenreflexe  usw.  und  vor  allem  nach  Opticusalfektionen ,  die  dann 
fiir  die  Diagnose  der  Sclerosis  multiplex  ausschlaggebend  sind  (cf. 
Oppenheim,  LapinskjO-  Ptosis  allerdings  kommt  bei  beiden 
Affektionen  vor.  Auch  das  Verhalten  der  Bulbarsymptome  gibt  in 
Grenzfallen  meist  schon  frlihzeitig  nicht  nur  hinsichtlich  ihrer  zeit- 
lichen  Entwicklung  und  der  Form  des  Fortschreitens,  sondern  schon 
durch  die  Eigenart  der  Ausfallserscheinungen  einen  wertvollen  An- 
haltspunkt  fiir  die  Differentialdiagnose.  Wahrend  der  Symptomen- 
komplex  der  progressiven  Bulbarparalyse  sich  schleichend  bei  ganz 
allmahlicher  stetiger  Progression  ausbildet,  neigen  die  bulbaren  Sym- 
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ptome,  wie  fast  alle  klinischen  Erscheinungen  der  Sclerosis  multiplexy 
zu  sprungweiser  Entstehung  und  zu  Remission  en  und  —  namentlich 
beim  Auftreten  in  friiheren  Krankheitsstadien  —  sogar  zu  volligem 
Verschwinden. 

Finden  sich  im  Bereich  der  motorischen  Gehirnnerven  Regene- 
rative" Atrophien  (fibrillare  Zuckungen,  Entartungsreaktion),  so  ist  die 
multiple  Sklerose  geradezu  ausgeschlossen.  Doch  auch  beim  Fehlen 
atrophischer  Prozesse  sind  solche  Grade  der  Lahmung,  wie  wir  sie 
bei  der  Bulbarparalyse  sehen,  bei  der  Sclerose  en  plaques  —  von 
den  Endstadien  —  abgesehen,  zumindest  auBerst  selten. 

Endlich  ist  die  Sprachstorung  trotz  scheinbarer  grofier  Ahnlichkeit 
verschieden.  Die  multiple  Sklerose  verursacht  meist  eine  spastische, 
die  Bulbarparalyse  jedoch  eine  schlaife  Parese  der  Kehlkopfmuskulatur. 
lnfolgedessen  fehlt  das  Skandieren  bei  der  letzteren  Erkrankung,  die 
im  Gegensatz  hierzu  schon  selir  fruhzeitig,  meist  sogar  schon  als 
erstes  Symptom  einen  ausgesprochenen  dysarthrischen  Charakter  der 
Sprachstorung  mit  undeutlicher,  verwaschener,  naselnder  Ausspraclie 
verursacht. 

Die  seltenere  Form  der  chronischen  Bulbaiiahmung,  die  Ophthal- 
moplegia progressiva  bedarf  keiner  gesonderten  Besprechung, 
da  das  klinische  Bild  der  letzteren  bei  der  multiplen  Sklerose  sehr 
selten  ist  und  zudem  in  diesen  Fallen  bis  jetzt  stets  eine  Teil- 
erscheinung  des  durch  anderweitige  klinische  Erscheinungen  hinreichend 
charakterisierten  Symptomenkomplexes  bildete.  Hinsichtlich  der  apo- 
plektiformen  Bulbarlahmungen  verweise  ich  auf  die  bei 
der  Encephalitis  pontis  und  Medullae  oblongatae,  sowie  bei  den  arterio- 
sklerotischen  Prozessen  erorterten  Gesichtspunkte.  Die  akut  entziind- 
liche  oder  auf  einer  Neuritis  der  Hirnnerven  beruhende  Bulbarpara- 
lyse gibt  schon  wegen  ihres  rapiden  Verlaufs  kaum  jemals  zur  Ditfe- 
tial diagnose  AnlaB.  Auch  die  asthenische  Bulbarparalyse 
kann  wegen  ihrer  charakteristischen  klinischen  Erscheinungen  bei 
Bekanntschaft  mit  dem  Symptomenkomplex  aus  der  Besprechung  aus- 
scheiden.  Es  finden  sich  allerdings  auch  bei  der  multiplen  Sklerose, 
namentlich  im  Anfangsstadium,  eine  rasche  Ermiidbarkeit  und  eine 
Veranderung  der  Sprache  bei  langerem  Sprechen ;  derartige  Grade  aber, 
wie  man  dies  bei  der  asthenischen  Bulbarparalyse  durch  Wieder- 
holung  aktiver  Bewegungen  oder  durch  die  myasthenische  Muskel- 
reaktion  demonstrieren  kann,  sind  ihr  durchaus  fremd.  Schon  die 
strenge  Beschrankung  der  Myasthenia  pseudoparalytica  auf  die  moto- 
rische  Sphare  beim  Fehlen  von  Opticusaffektionen  verhindert  eine 
Fehldiagnose. 

Das  klinische  Bild  der  Heredo-Ataxie  cerebelleuse ,  dessen 
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pathologisch-anatomische  Grundlage  im  wesentlichen  eine  Atrophie 
bzw.  eine  Entwicklungsstorung  des  Kleinhirns,  in  anderen  Fallen 
vielleicht  auch  eine  Degeneration  seiner  zuleitenden  Balm  en  darzu- 
stellen  scheint  (P i e r r e  -  M a r i e ,  Nonne,  L o n d e ,  Thomas  et 
Roux),  ist  gewohnlich  wegen  seiner  zahlreichen  Analogien  im  Krank- 
heitsverlauf  imd  im  Symptomenkomplex  von  der  multiplen  Sklerose 
nnr  schwer  abzugrenzen.  Beide  Affektionen,  die  bei  sehr  langsamem 
Krankheitsveiiauf  und  ungiinstiger  Prognose  meist  in  demselben  Alter 
beginnen  (zwischen  20  und  30  Jahren),  fiihren  zuweilen  neben  psychi- 
schen  Anomalien,  Papillenveranderungen ,  Angenmuskelparesen  und 
Nystagmus  zu  ataktischen  Bewegungsstorungen  ohne  Alteration  der 
bewufiten  Empfindung,  zur  Veranderung  der  Sprache,  zur  Steigerung 
der  Sehnenreflexe  und  zur  abnormen  Ermudbarkeit  der  Muskulatur. 

Eine  genauere  Prazision  der  differentialdiagnostisch  verwertbaren 
Gesichtspunkte  ist  deshalb  sehr  schwierig,  weil  die  hereditare  cere- 
bellare  Ataxie  wie  alle  familiar-hereditaren  Nervenkrankheiten  in 
variabler  Form  und  sogar  mit  Differenzen  hinsichtlich  des  anatomischen 
Substrats  auftreten  kann.  Es  lafit  sich  zurzeit  nur  sagen,  dafi  der 
Nachweis  des  hereditar-familiaren  Vorkommens  der  Erkrankung  in 
Grenzfallen  gegen  multiple  Sklerose  entscheidet.  Aufierdem  gleicht 
bei  der  Heredo- Ataxie  cerebelleuse  die  Opticusaffektion  anscheinend 
der  tabischen  Atrophie:  auch  die  bizarre,  durch  Ataxie  der  Gesichts- 
muskeln  bedingte  Mimik  bei  der  ersteren  Erkrankung  ist  bei  der  Sclerose 
en  plaques  zumindest  un gewohnlich.  Die  fliichtigen  und  friihzeitigen 
Blasenstorungen  leichter  Natur,  die  passageren  Parasthesien  und 
Hypasthesien  an  den  distalen  Extremitatenenden,  der  oscillatorische 
Zitterklonus  bei  Willkiirbewegungen ,  die  akuten  Schlibe  und  die 
weitgehenden  Remissionen  sind  andererseits  im  allgemeinen  der  cere- 
bellaren  Ataxie  fremd.  Die  Sclerose  en  plaques  verursacht  zudem 
nur  ausnahmsweise  eine  derartige  hochgradige  Ataxie  der  oberen 
Extremitaten  und  des  Rumpfes,  wie  man  sie  ohne  eigentliches  Wackeln 
bei  der  Heredo-Ataxie  nicht  selten  sieht. 

Wahrend  die  akuten  Affektionen  der  Hirnhaute  infolge  des  meist 
unter  Fiebererscheinungen  sich  entwickelnden  Symptomenbildes :  Kopf- 
schmerz,  Nackensteifigkeit  und  Hyperasthesien  namentlich  bei  gleich- 
zeitiger  Beriicksichtigung  der  Ergebnisse  der  Lumbalpunktion  (Trii- 
bung  des  Liquor  cerebro-spinalis ,  starke  Vermehrung  der  zelligen 
Elemente,  Bakterien)  kaum  AnlaB  zur  Verwechslung  mit  multipler 
Sklerose  geben,  konnen  besonders  im  Kindesalter  und  bei  sekundarer 
Entwicklung  eines  Hydrocephalus  die  mannigfachen  Verlaufsarten  der 
chronischen  Erkrankung  der  Meningen  gelegentlich  zur  Fehldiagnose 
einer  multiplen  Sklerose  AnlaB  geben.    Die  chronische  Lepto- 
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meningitis  kann  zu  Schwindel,  Sprachstorungen ,  Augenmuskel- 
paresen,  Opticusaffektionen,  Amblyopien,  Nystagmus,  schwankendem  und 
imsicherem  Gang,  fliichtigen  sensiblen  und  motorischen  Ausfalls-  und 
Beizerscheinungen  im  Gebiet  der  Euckenmarksn erven  fuhren  und 
somit  ein  der  multiplen  Sklerose  recht  ahnliches  Biid  bedingen.  Die 
grofie  Mehrzahl  seiner  Falle  von  Sclerose  en  plaques  im  Kindesalter  hat 
Pierre  Marie,  wie  ich  schon  friiher  betont  habe,  spaterhin  auf  eine 
derartige  chronische  Entzilnduug  der  Hirnhaute  zuruckgefiihrt.  Bei 
sch wanken der  Diagnose  wird  man  sich  erinnern,  dafl  das  Vorkommen  voll- 
entwickelter  Falle  von  Sclerosis  multiplex  im  Kindesalter  noch  keines- 
wegs  durcli  autoptiscli  kontrollierte,  einwandsfreie  Beobachtungen  siclier- 
gestellt  und  demgemafi  im  Gegensatz  zu  den  haufigen  Affektionen  der 
Meningen  in  dieser  Lebensperiode  zumindest  ungemein  selten  ist.  Dem- 
gemaf)  wird  man  sich  in  Grenzfallen  fur  die  letztere  Erkrankung  ent- 
scheiden  und  durch  die  Untersuchung  des  Liquor  cerebro-spinalis  diese 
Annahme  zu  stlitzen  suchen.  Beim  Erwachsenen  kann  namentlich  die 
Unterscheidung  der  Meningitis  chronica  syphilitica  von  der  multiplen 
Sklerose  schwierig  sein;  man  wird  dabei  die  p.  252  geschilderten 
differentialdiagnostischen  Merkmale  beriicksichtigen.  Es  ist  zu  be- 
achten,  dafi  gerade  die  Meningitis  luetica  cerebralis  ebeuso  wie  die 
Sclerose  en  plaques  oft  zu  einer  ausgesprochenen  Unvollstandigkeit  und 
Fliichtigkeit ,  sowie  zu  einer  Multiplicity  der  Einzelerscheinungen 
fiihrt  (cf.  Nonne)  und  dadurch  namentlich  zu  Verwechslungen  mit 
beginnenden,  sogenannten  „cerebralen"  Formen  der  multiplen  Sklerose 
AnlaB  gibt. 

Da  das  Material  der  medizinischen  Klinik  in  Erlangen  sich  im 
wesentlichen  aus  Bevolkerungskreisen  rekrutierte,  in  denen  Syphilis 
und  syphilitische  Nervenerkrankungen  relativ  selten  sind,  spielt  dort 
die  Differentialdiagnose  zwischen  der  multiplen  Sklerose  und  der 
Lues  cerebrospinalis r)  eine  wesentlich  geringere  Rolle  als  bei  den 
Neurologen  in  der  GroBstadt.  Wir  verfligen  deshalb  im  Gegensatz 
zu  den  Erfahrungen  von  0 p p e n h e i m ,  No n n e  u.  a.,  die  sehr  haufig 
namentlich  die  initialen  spinalen  Symptome  der  Sclerosis  multiplex 
von  der  „syphilitischen  chronischen  Myelitis"  abgrenzen  miissen,  nur 
iiber  vereinzelte  Eigenbeobachtungen,  in  denen  die  Unterscheidung 
zwischen  beiden  schwankte. 

Die  Neigung  beider  Erkrankungen  zu  weiter  unregelmafiiger  Aus- 
saat  zahlreicher  Herde  im  Centralnervensystem  mufi  trotz  der  erheblichen 
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histologischen  DifFerenzen  der  Plaques  zu  variablen  Kombinationen  spi- 
naler  und  cerebraler  Symptome  fiihren.  Wir  finden  bei  beiden  neben  meist 
untergeordneter  Beteiligung  der  Sensibilitat  (in  objektiver  Hinsicht)  und 
neben  leichten  Storungen  der  Blasentatigkeit  insbesondere  psychische 
Anomalien,  Kopfschmerzen,  Schwindel,  apoplektiforme  und  epileptiforme 
Insulte,  Gehirnnerven-  und  Augenmuskelparesen,  Papillenveranderungen, 
Sehstorungen ,  Anomalien  der  Sprache,  Ataxie,  spastische  Paresen 
usw.  Die  Gefahr  einer  Verwechslung  wachst  nocli  dadurcli;  daft  neben 
der  grofien  Ahnlichkeit  der  klinischen  Erscheinungen 
auch  der  Krankheitsverlauf  gemeinsame  Eigentiimlichkeiten  besitzt. 
-  Abgesehen  von  der  Bevorzugung  ungefahr  desselben  Alters  (zwischen 
25 — 40  Jahre)  lieben  beide  Affektionen  nach  einem  wecliselnden  Beginn 
z.  B.  in  Form  fluchtiger  Augenstorungen  oder  rein  spinaler,  besonders 
durch  spastische  Paresen  der  Beine  charakterisierter  Erscheinungen 
eine  sprungweise  Entwicklung,  eine  Oscillation  des  Symptomenkom- 
plexes  hinsichtlich  Xntensitat  und  Qualitat  und  spontan  sich  ein- 
stellende,  auffallige  Bemissionen.  Es  versagt  also  bei  der  Lues  cerebro- 
spinalis  aus  den  schon  fruher  angefiihrten  Griinden  (cf.  p.  45)  die 
Berucksichtigung  des  Verlaufs,  die  uns  zur  Abgrenzung  der  akuten 
disseminierten  Myelitis  und  Myeloencephalitis  von  der  Sclerose  en 
plaques  Kriterien  von  groBter  Wichtigkeit  liefert.  Die  Literatur  be- 
richtet  deswegen  iiber  zahlreiche  Beobachtungen,  in  denen  die  Unter- 
scheidung  zwischen  multipler  Sklerose  und  Lues  cerebrospinalis  trotz 
der  Schulung  der  Untersucher  aufierordentlich  schwierig,  ja  sogar 
unmoglich  ist  (cf.  Sachs,  Nonne,  Cassirer,  Der  cum,  Krewer). 
Selbst  Oppenheim  mun  gestehen,  daft  er  in  einigen  Fallen  eine 
sichere  Entscheidung  nicht  treffen  konnte.  Gelegentlich  verliefen 
Falle  klinisch  unter  dem  Bilde  von  Lues  cerebrospinalis,  erwiesen 
sich  aber  autoptisch  als  multiple  Sklerose  (cf.  Schuster-Biel- 
s chows ky)  und  umgekehrt  (Buchholz).  Die  Ratsel  der  Dia- 
gnostik  werden  deshalb  noch  komplizierter,  weil  man  einerseits  Kombi- 
nationen von  multipler  Sklerose  und  Lues  cerebrospinalis  vom  klini- 
schen Standpunkt  annahm  (cf.  Greiff,  Or  low  sky)  und  sogar  patho- 
logisch-anatomisch  verificieren  wollte  (cf.  Lon g)  und  andererseits  die 
Existenz  einer  „syphilitischen  multiplen  Sklerose"  be- 
hauptet  hat.  DaB  bei  der  Haufigkeit  beider  Erkrankungen  trotz  der 
fundamentalen  Unterschiede  in  atiologischer  Hinsicht  auch  Kombi- 
nationen moglich  sind,  ist  zwar  a  priori  zuzugeben;  da  aber  der 
einzige,  autoptisch  kontrollierte  Fall  Longs  durch  Ladames 
Kritik  bekampft  und  als  eine  ungewohnliche  syphilitische  Riicken- 
marksaffektion  angesehen  wird,  ist  ein  einwandsfreier  Beweis  hier- 
fur  durch  die  bestatigende  Sektion  bis  jetzt  nicht  geliefert.  Die 
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Aufstellung  einer  „sy  philitischen  multiplen  Sklerose" 
durch  Becliterew  (vgl.  audi  die  Falle  von  Michailow,  Wolos- 
haikin,  Fournier,  Scheikiewitsch,  Pini)  erscheint 
uns  nur  dann  begriindet,  wenn  man  darunter  eine  durch 
syphilitische  G  e  f  a  ft  e  r  k  r  a  n  k  u  n  g  e  n  bedingte  sekun- 
dare  multiple  Sklerose  versteht.  Nonne  betont  mit  Recht, 
daft  die  Syphilis  des  Centralnervensystems  zwar  atypische  Formen 
der  echten  Sclerose  en  plaques  gelegentlich  kopieren,  aber  nie 
das  „klassische  Bild"  derselben  nachznahmen  imstande  ist.  Urn 
klassische  Formen  von  Sclerosis  multiplex  handelt  es  sich  aber  in 
den  eben  erwahnten  Fallen  keineswegs.  Der  Nachweis,  daft  ein 
Individuum  mit  echter  multipler  Sklerose  friiher  syphilitisch  infiziert 
war,  ist  selbstverstandlich  keineswegs  geeignet,  unsere  Negation  einer 
syphilitischen,  der  echten  multiplen  Sklerose  gleichenden  Affektion  zu 
beeinflussen.  Es  ware  im  Gegenteil  hochst  auffallend,  wenn  sich  unter 
der  groften  Zahl  der  Falle  mit  Sclerosis  multiplex  bei  der  Haufigkeit 
der  Lues  nicht  gelegentlich  auch  ein  Kranker  mit  fruherer  Syphilis 
finden  wiirde. 

Schwankt  die  Diagnose  zwischen  multipler  Sklerose 
und  Lues  cerebrospinalis,  so  beachtet  man,  daft  echtes  Bewegungs- 
zittern  (namentlich  das  charakteristische  Wackeln  des  Kopfes  und 
des  Rumpfes),  der  eigentliche  Nystagmus  und  das  Skandieren  der 
Sprache  bei  der  letzteren  Affektion  ungewohnlich  sind  und  in 
Form  einer  Kombination  kaum  jemals  bei  ihr  vorkommen.  Die 
Sprachstorung  zeigt  bei  der  Syphilis  zudem  meist  deutliche  dysar- 
thrische  Ziige.  Unter  den  cerebralen  Symptomen  sprechen  menin- 
gitische  Erscheinungen,  (insbesondere  Nackenstarre,  Benommenheit, 
allgemeine  Konvulsionen),  ebenso  wie  die  bei  basalen  syphilitischen 
Prozessen  iiblichen ,  schweren  Hirnnervenlahmungen  durchaus 
gegen  die  Annahme  einer  Sclerosis  multiplex.  Corticale  Spasmen 
von  wechselndem  Typus  aber  sind  ausnahmsweise  auch  durch  die 
letztere  bedingt.  Bei  der  Lues  erreichen  die  Kopfschmerzen  unter 
nachtlichen  Exacerbationen  gewohnlich  eine  groftere  Heftigkeit  als 
bei  multipler  Sklerose.  Von  entscheidender  Bedeutung  sind  am  lmufig- 
sten  die  ungemein  wichtigen  Augenstorungen.  Vollstandige  Lahmungen 
einzelner  Augenmuskeln  oder  des  gesamten  Oculomotorius  und 
Pupillenstarre  fallen  fiir  Lues  cerebri,  Nystagmus  besonders  in 
der  Ruhestellung  und  im  Verein  mit  fliichtigen,  unfertigen  Augen- 
muskelparesen  fiir  multiple  Sklerose  in  die  Wagschale.  Wahrend 
passagere  hochgradige  Amblyopien,  die  nach  wenigen  Tagen  wieder 
zuriickgehen  und  Neuritis  optica  als  bei  beiden  Affektion  en  vor- 
kommende  Symptome  nur  einen  geringen  Wert  fiir  die  Differential- 
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diagnose  beanspruchen,  fmden  sich  temporale  Abblassuugen  der  scharf 
begrenzten  Papillen  mit  centralen  Skotomen  und  mit  gleichzeitigem 
Mifiverhaltnis  zum  Grade  der  Sehstoruiig  kaum  jemals  bei  der  Lues 
cerebrospinalis.  Im  Gegensatz  zur  Sclerose  en  plaques  verursacht  die 
letztere  gern  Hemianopsien  und  bei  den  gelegentlichen  Atrophien  des 
Opticus  eine  der  Intensitat  der  Atrophie  einigermaflen  entsprechende  Am- 
blyopic Wahrend  die  grofiere  Haufigkeit  der  Blicklahmungen  bei  der 
multiplen  Sklerose  im  konkreten  Fall  nur  von  untergeordneter  Bedeutung 
ist,  stellt  sie  im  Verein  mit  anderen  Augenstorungen  ein  immerhin 
wertvolles  Hilfsmoment  dar.  Hinsichtlich  der  spinalen  Symptome  be- 
tont  Oppenheiin,  dafi  namentlich  meningitisclie-  und  Wurzelsymptome 
der  multiplen  Sklerose,  die  im  Gegensatz  zur  Vorliebe  der  Lues  fur 
die  Peripherie  und  die  Riickenmarkshaute  sich  im  Mark  entwickelt, 
wohl  stets  fremd  sind.  Nach  Oppenheim  machen  demgemaB  heftige 
Riicken-,  Nacken-  und  Kreuzschmerzen ,  sowie  alle  sensiblen  Reiz- 
erscheinungen ,  namentlich  neuralgischen  Charakters  im  Verlaufe  be- 
stimmter  Wurzeln  des  Riickenmarks  eine  multiple  Sklerose  unwahr- 
scheinlich.  Dasselbe  gilt  auch  fiir  das  Fluktuieren  der  Sehnen- 
phanomene  (auffalliger  Wechsel  von  Steigerung  mit  Abschwachung 
bzw.  Verschwinden)  und  fur  dauernde,  schwere,  motorische  Ausfalls- 
erscheinungen  mit  lokalen  Muskelatrophien  von  „degenerativem" 
Charakter. 

Da  Schiibe  und  Bemissionen  im  Symptomenkomplex,  sowie  Varia- 
bility und  Unbestandigkeit  der  Einzelerscheinungen  gemeinsame 
Merkmale  beider  Erkrankungen  sind,  konnte  man  in  Grenzfallen 
hochstens  einen  schleichenden,  ohne  erhebliche  Schwankungen  langsam 
progressiven  Yerlauf,  wie  er  manchmal  bei  der  multiplen  Sklerose 
vorkommt,  —  allerdings  mit  grofier  Reserve  —  gegen  Lues  cerebro- 
spinalis verwerten;  endlich  verdient  noch  die  Angabe  Oppenheims 
Berlicksichtigung ,  dafi  die  Lues  cerebrospinalis  lieber  vom  Gehirn 
aus  descendiert,  die  multiple  Sklerose  aber  vom  Riickenmark  aus 
ascendiert. 

Unter  den  einzelnen  Form  en  der  Lues  cerebrospinalis 
machen  die  meningitischen  Prozesse  und  die  cerebralen  Formen  bei 
der  Differentialdiagnose  meist  geringere  Schwierigkeiten ,  als  die 
an  anderer  Stelle  besprochene,  syphilitische  spastische  Spinalparalyse 
und  die  sogenannte,  chronische  syphilitische  Myelitis.  Bei  der 
letzteren  entscheidet  oft  erst  der  weitere  Verlauf  durch  die  Eigen- 
art  neuer  und  insbesondere  cerebraler  Erscheinungen.  Der  anam- 
nestische  Nachweis  von  Lues  geniigt  an  sich  keineswegs,  urn  die 
sonst  gut  fundierte  klinische  Diagnose  einer  multiplen  Sklerose  um- 
zustoBen;  auch  vor  der  Uberschatzung  eines  einmaligen  „Erfolges" 
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bei  einer  „diagnos  tischen  Kur"  mit  Quecksilber  mid  Jodkalium 
mufi  namentlich  in  den  Friihstadien  der  Erkrankung  bei  der  Neigung 
der  Sclerosis  multiplex  zu  erheblichen ,  spontanen  Remissionen  (be- 
sonders  bei  Bettruhe  und  giinstigen ,  hygienisch  -  diatetischen  Be- 
dingungen)  gewarnt  werden.  Eruiert  aber  die  Untersuchung  des 
iibrigen  Korpers  gleichzeitig  bestehende  syphilitische  und  postsyphili- 
tische  Erkrankungen  oder  kelirt  die  prompte  Beeinflussung  durch  die 
Kur  bei  eventuellen  Exacerbationen  wieder  oder  fiihrt  sie  gar  (nament- 
lich bei  prophylaktischen  Wiedeiiiolungen  der  medikamentosen  Be- 
handlung)  zu  einem  Dauererfolg,  so  ist  die  Diagnose  einer  syphili- 
tischen  Erkrankung  wolil  gesichert. 

Besonders  in  den  allerdings  recht  seltenen  Fallen,  bei  denen  sich 
bulbare  Erscheinungen  und  spastische  Paresen  der  Extremitaten  bei 
gleichzeitigem  Fehlen  von  Sensibilitatsstorungen  mit  ausgepragten 
Muskelatrophien  verbinden,  vermag  die  multiple  Sklerose  den  Sym- 
ptomenkomplex  jener  primaren  systematischen  Degeneration  der  ge- 
samten  corticomuskularen  Leitungsbahn,  welche  wir  ainyotrophische 
Lateralsklerose  nennen,  wahrend  langerer  Zeit  oder  wahrend  der 
ganzen  Dauer  der  Erkrankung  derart  tauschend  zu  kopieren,  daB  aus- 
nahmsweise  sogar  trotz  eingehender  Untersuchung  Fehldiagnosen  ge- 
radezu  unvermeidlich  sind.  Solche  Beobachtungen  stammen  von 
Pit  res,  Dejerine,  Skolosobow,Nonne,Bouchaud,Brauer 
und  Probst1).  Wenn  auch  das  Muskelvolumen  bei  der  Scle- 
rosis multiplex  im  allgemeinen  —  von  den  Endstadien  des  Leidens 
abgesehen  —  ganz  oder  nahezu  intakt  bleibt,  so  kommt  es  dennoch 
vor,  daB  Atrophien  einzelner  Muskelgruppen  ein  hervorstechendes  kli- 
nisches  Merkmal  bilden  oder  sogar  im  Vordergrund  des  Sjmiptomen- 
komplexes  stehen  (cf.  p.  136).  Zahlreiche  Begleiterscheinungen  solcher 
Atrophien  konnen  nun  gem  ein  same  Ziige  der  multiplen  Sklerose 
und  der  amyotrophischen  Lateralsklerose  sein  (Zwangsaffekte,  Sprach- 
storungen,  Schlingbeschwerden,  die  Beschrankung  auf  die  motorische 
Sphare  bei  normaler  Sensibilitat,  spastische  Paresen  mit  Kontrakturen 
in  Armen  und  Beinen  usw.).  Bei  genauer  Beriicksichtigung  des 
Verlaufs  wird  allerdings  meist  die  Differentialdiagnose  ge- 
lingen  mit  Hiife  einzelner  Symptome,  die  einem  der  beiden  Krankheits- 
bilder  fremd  sind.  Was  das  psychische  Verhalten  anbelangt,  so  gibt 
Probst  an,  dafi  dasselbe  recht  ahnlich  sein  kann;  „bei  beiden  Er- 
krankungen finde  man  gelegentlich  einen  infantilen,  lappischen  Cha- 
rakter,  ein  einfaltiges,  leichtglaubiges  und  wenig  kritisches  Benehmen, 


Ein  einschlagiger  Sektionsfall  von  Probst  ist  wegen  der  gleichzeitig  kon- 
statierten  Strangdegeneration  nach  Oppenheim  nicht  ganz  typisch. 
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eine  auflerst  labile  Stimmung,  zuweilen  auch  ein  indiiferentes  Verhalten 
und  geistige  Depression".  Die  psychischen  Storungen  erreichen  aber 
bei  der  amyotrophischen  Lateralsklerose,  bei  der  sie  zudem  wesent- 
lich  seltener  sind,  wohl  niemals  solche  Grade,  wie  man  sie  bei  der 
multiplen  Sklerose  —  wenigstens  in  einzelnen  Fallen  —  findet. 
Wesentlich  wichtiger  als  das  Verhalten  der  Psyche  ist  sicherlich 
eine  Keihe  neurologischer  Symptome;  vor  allem  sind  die  aufler- 
ordentlich  haufigen,  in  mancher  Hinsicht  geradezn  charakteristischen 
Augenstorungen  der  Sclerose  en  plaques  bei  der  amyotrophischen 
Lateralsklerose  znmindest  dnrchans  ungewohnlich  (nur  in  einem 
atypischen  Falle  Striimpells  bestand  eine  assoziierte  Augen- 
muskellahmung  und  in  einer  autoptisch  kontrollierten  Beobach- 
tung  von  Lannois-Lemoine  eine  doppelseitige  Opticusatrophie). 
Weiterhin  fehlen  bei  der  letzteren  Erkrankung  apoplektiforme  und 
epileptiforme  Insulte,  haufigere  und  schwerere  Schwindelanfalle 
(cf.  Probst),  der  Intentionstremor  und  echtes  Skandieren  der  Sprache, 
so  wie  wohl  auch  die  Sensibilitats-  und  Blaseu  storungen,  welche  bei 
der  Sclerosis  multiplex  in  allerdings  geringer  Intensitat  ungemein 
haufig  sind.  Aufierdem  ist  von  groBter  Bedeutung  die  Tatsache,  dafi 
ein  deutlich  ,,degenerativer"  Charakter  der  Muskelatrophien  bei  der 
Sclerosis  multiplex  ganz  ungewohnlich  ist;  man  wird  also  fibrillare 
Zuckungen  in  der  atrophischen  Muskulatur  und  qualitative  Ver- 
anderungen  der  elektrischen  Erregbarkeit  dabei  wohl  immer  ver- 
missen.  Endlich  fallen  in  Anbetracht  des  langsamen  und  unaufhalt- 
samen  Fortschreitens  jener  Systemerkrankung  deutliche  Remissionen 
und  zeitweise  Exacerbationen  fur  die  multiple  Sklerose  in  die  Wag- 
schale. 

Die  begleitenden  klinischen  Symptome  werden  also  wie  schon 
Timal,  ein  Schiller  Charcots,  richtig  hervorhob,  im  Falle  einer 
Entwicklung  erheblicher  Muskelatrophien  im  Gefolge  der  Sclerosis 
multiplex  gewohnlich  an  der  Hand  der  geschilderten  Merkmale  eine 
richtige  Diagnose  gestatten.  Ein  Fall  Brauers  lehrt  aber,  daft  die 
Sclerose  en  plaques  ausnahmsweise  auch  in  Form  einer  unkomplizierten 
Muskelatrophie  beginnen  und  somit  anfanglich  eine  progressive 
spinale  Muskelatrophie  vortauschen  kann  (cf.  Hammond). 
Auffallend  waren  im  Falle  Brauers  ein  eigenartiger  mehrfacher 
Wechsel  in  der  Intensitat  der  Atropine,  der  zuerst  sogar  zu  einer 
fast  kompletten  Wiederherstellung  der  Muskelfunktion  und  Muskel- 
ernahrung  flihrte,  und  eine  sprungartige  Fortentwicklung  des  Leidens. 
Vielleicht  konnen  diese  Erscheinungen  in  ahnlichen,  zweifellos  hochst 
seltenen  Fallen  zu  einer  richtigen  Diagnose  verhelfen. 

Trotz    der  Beriihrungspunkte    zwischen   hereditarer  juveniler 
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Ataxie  J)  und  disseminierter  Herdsklerose  tritt  die  Frage  der  Unter- 
scheidung  beider  Erkrankungen  nur  selten  an  den  Neurologen  heran 
und  bietet  ihm  auch  dann  nur  ausnahmsweise  Schwierigkeiten.  Eine 
groflere  Ahnlichkeit  der  klinischen  Bilder  kommt  namentlich  dadurcli 
zustande,  daB  beide  chronische  Alfektionen  im  jugendlichen  Alter 
die  Kombination  von  Nystagmus,  Sprachstorung  (Langsamkeit,  Mono- 
tonie,  Skandieren)  und  Ataxie  neben  volliger  bzw.  relativer  Integritat 
der  Empfindung  und  Blasenfunktion  bedingen  konnen.  Da  auch  im 
Verlaufe  atypisclier  Falle  von  Friedreich  scher  Krankheit  gelegent- 
lich  eine  Steigerung  der  Sehnenreflexe  (Hodge,  Starr,  Glad- 
stone), Opticusatrophie ,  Augenmuskellahmungen,  psychische  Ano- 
malien  mit  Zwangslachen  (cf.  Seiffert)  zur  Beobachtuug  gelangen, 
vergroBert  sich  in  allerdings  sehr  seltenen  Fallen  die  Zahl  der  Ana- 
logien  noch  erheblich.  Die  Differentialdiagnose  stiitzt  sich 
dann  auf  folgende  Gesichtspunkte: 

In  Grenzfallen  sprechen  das  familiare  Vorkommen  des  Leidens, 
das  bei  der  multiplen  Sklerose  zwar  oft  behauptet,  aber  niemals  be- 
wiesen  ist,  die  langsame  Entwicklung  ausgepragter  Symptome  schon 
in  der  Kindheit,  der  Beginn  mit  erheblicher  statischer  und  lokomo- 
torischer  Ataxie,  eine  Opticusatrophie  von  tabischem  Charakter  und 
vor  allem  das  bei  hereditarer  Ataxie  gewohnlich  schon  friihzeitig  auf- 
tretende  Fehlen  von  Sehnenreflexen  gegen  multiple  Sklerose.  Viele 
Augenstorungen  der  letzteren,  insbesondere  die  eigenartigen  von  der 
tabischen  Atropine  durchaus  verschiedenen  Papillenveranderungen,  das 
Verhaltnis  des  Gesichtsfeldes  und  des  Sehvermogens  zu  der  sichtbaren 
Opticusalfektion,  die  fliichtigen  und  leichten  Augenmuskellahmungen 
sind  der  Frie dr eichschen  Krankheit  vollig  fremd.  Auch  der 
Nystagmus  besitzt  bei  der  letzteren  Erkrankung  in  der  Begel  nicht 
den  Charakter  gleichmaBiger,  echter  Oscillationen  urn  eine  Gleich- 
gewichtslage,  sondern  mehr  die  Eigenart  der  ataktischen  Augen- 
bewegungen.  Abgesehen  davon,  daB  bei  ihr  manche  cerebralen 
Symptome  (haufigere  Anfalle  von  Drehschwindel,  apoplektiforme  und 
epileptiforme  Insulte,  starkere  Grade  von  Zwangslachen  und  -weinen) 
zumindest  ungewolmlich  sind,  fiihrt  die  hereditare  Ataxie  namentlich 
in  friihen  Krankheitsstadien  kaum  jemals  zu  erheblicher  Steigerung 
der  Sehnenreflexe  und  zur  spastischen  Parese.  Beide  Bewegungen 
fiihren  zwar  zu  ataktischen  Bewegungsstorungen  und  auch  auf  der 
Basis  derselben  zu  Wackeln  des  Kopfes  und  des  Eumpfes;  eine  der- 
artig  starke,  statische  und  locomotorische  Ataxie  aber,  wie  man  sie 


])  Literatur:  Gladstone,  Friedreich,  Hodge,  Jendrassik,  Konig, 
Pierre  Marie,  Oppenheim,  Seeligmiiller,  Seiffert,  Starr,  Striimpell. 
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bei  der  Friedreich schen  Krankheit  sieht,  ist  namentlich  in  friihen 
Krankheitsstadien  der  multiplen  Sklerose  recht  selten  und  kommt 
bei  ihr  nur  in  Verbindung  mit  Steigerung  der  Sehnenphanomene 
und  spastischen  Paresen  vor.  Auch  ein  echter,  oscillatorischer  Zitter- 
klonus  bei  Willkiirbewegungen  in  den  oberen  Extremitaten  wird  bei 
der  hereditaren  Ataxie,  die  elier  zu  einer  choreatischen  Unruhe  fiihrt 
(cf.  Oppenheim),  wohl  stets  vermiflt.  Dasselbe  gilt  anscheinend 
auch  fiir  das  Verhalten  mancher  Hautreflexe,  insbesondere  fiir  die 
Bauchdeckenreflexe,  die  im  Gegensatz  zur  Sclerosis  multiplex  bei  der 
Friedr  eichschen  Krankheit  —  von  den  Endstadien  abgesehen  —  er- 
halten  bleiben,  und  fiir  die  Paresen  einzeluer  Hirnnerven  (insbesondere 
des  Facialis),  die  bei  der  letzteren  hochstens  ausnahmsweise  beteiligt 
sind.  Endlich  kann  noch  der  Verlauf  einige  Anhaltspunkte  fiir  die 
Differentialdiagnose  geben.  Bei  allmahlicher  Entwicklung  schreitet 
die  Friedr eichsche  Krankheit,  die  hochstens  leichtere  Schwan- 
kungen  zeigt,  ganz  langsam  vorwarts  und  fiihrt  nicht  selten  erst  nach 
Jahrzehnten  zum  Tode.  Es  fehlen  also  bei  ihr  die  Schube  und  die 
weitgehenden  Remissionen  der  Sclerose  en  plaques.  Ich  fiige  noch 
bei,  dafi  man  die  psychische  Verfassung  des  Kranken  im  konkreten 
Fall  fiir  die  Differentialdiagnose  nur  mit  grofiter  Eeserve  verwerten 
kann.  Es  finden  sich  z.  B.  angeborene  geistige  Schwachezustande 
nnd  erworbene  Demenz  (auch  in  Verbindung  mit  Zwangsaffekten)  ge- 
legentlich  bei  beiden  Erkrankungen. 

Der  Besprechung  der  Differentialdiagnose  zwischen  der  Sclerosis 
multiplex  und  der  Myelitis1)  liegt  die  namentlich  von  Striimpell 
vertretene  Auffassung  von  der  Verschiedenheit  beider  Prozesse  in 
pathogenetischer,  klinischer  und  pathologisch-anatomischer  Hinsicht 
zugrunde.  Da  die  anatomische  Beweisfiihrung  fiir  diese  Anschauung 
an  anderer  Stelle  niedergelegt  ist,  beschranke  ich  mich  hier  neben 
einem  kurzen  Hinweis  auf  die  pathologisch  -  anatomischen  Verhalt- 
nisse  im  wesentlichen  auf  eine  Analyse  der  Differenzen  in  klinischer 
Hinsicht. 

Vom  symptomatologischen  Standpunkt  aus  unterscheiden  wir 
trotz  der  flieflenden  Ubergange  am  besten  3  Hauptformen  der 
Myelitis  und  unter  diesen  wiederum  einen  akuten  und  einen  chro- 


J)  Literatur:  Achard-Guinon ,  Balint,  Baucke,  Bickeles,  M.  Biel- 
schowsky,  Bruns,  BuC,  Cramer,  Finklenburg,  Flatau-Kolichen, 
Goldscheider ,  Grasset,  Henschen,  Huber,  KiiBner-Brosin,  Leyden- 
Goldscheider,  Nonne,  Oppenheim,  Redlich,  Ribbert,  Pitres,  Schla- 
genhaufer,  Siemerling,  Schuster -Bielschowsky,  Striimpell,  Werd- 
nig,  Williamson. 

Miiller,  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  und  Riiekenmarks. 
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nischen  Verlaufstypus.  Die  Hauptformen  sind  die  Myelitis  transversa., 
die  Myelitis  diffusa  und  die  Encephalomyelitis  disseminata. 

Unter  Myelitis  transversa  acuta  verstehen  wir  eine  nicht  gerade 
haufige,  in  diesem  oder  jenem  Riickenmarksabschnitt  lokalisierte,. 
exogene  Erkrankung,  die  sich  in  rascher  Folge  der  Einzelsymptome 
entweder  sekundar  wahrend  einer  akuten  Infektionskrankheit  (z.  B. 
Puerperalaffektionen,  Typhus  abdominalis,  Diphtherie,  Masern)  oder 
scheinbar  ,,primar"  unter  dem  Bilde  von  solchen  entwickelt.  Wir 
nelimen  dabei  an,  dafi  die  im  Blute  kreisenden  Mikroorganismen  (oder 
ihre  Stoffwechselprodukte)  in  der  Medulla  spinalis  eine  echte,  mit  Ge- 
faftalterationen  und  Exsudation  einhergehende  Entziindung  hervor- 
rufen,  die  zum  ganzlichen  oder  teilweisen  Untergang  des  nervosen 
Parenchyms  und  entsprechenden  Folgeerscheinungen  (sekundaren  De- 
generationen  usw.)  fiihrt.  Der  Symptomenkomplex  ist  dabei  charakte- 
risiert  durch  das  akute  Einsetzen  meist  schwerer  Ausfallserscheinungen, 
die  auf  alleinige  bzw.  besonders  intensive  Beteiligung  einzelner  Seg- 
mente  hinweist. 

Zahlreiche  Beispiele  aus  der  Literatur  (cf.  Pit  res,  Nonne, 
Siemerling)  bericliten  nun,  daB  die  multiple  Sklerose  —  vielleicht 
infolge  sehr  grower  oder  zahlreicher  kleinerer  Herde  auf  einem  enger 
begrenzten  Raume  —  unter  dem  Bilde  einer  Querschnittsmyelitis  be- 
gin n  en  bzw.  verlaufen  kann  und  fordern  demgemaB  zu  einer  Erorte- 
rung  der  unter scheidenden  Merkmale  im  Krankheitsverlauf 
und  des  Symptomenkomplexes  auf. 

Die  rapide  Entwicklung  eines  vollentwickelten  Bildes  unter 
initial  en  Fiebererscheinungen,  besonders  in  direktem  Anschlufi  an 
akute  Infektionskrankheiten,  ist  der  multiplen  Sklerose  durchaus 
fremd;  ihr  plotzlicher  Beginn  mit  einem  schweren,  spinalen  Sym- 
ptomenkomplex ist  zudem  fast  stets  nur  ein  scheinbarer.  Die  Anam- 
nese,  die  eingehend  auf  die  oft  vagen,  fliichtigen  und  gelegentlich 
weit  zurlickliegenden  Prodromalien  falmdet,  findet  dann,  wie  schon 
wiederholt  wurde,  fast  immer,  daB  der  akute  Beginn  nur  eine  Exacer- 
bation eines  chronisch  sich  entwickelnden  Leidens  darstellt.  Auch  der 
weitere  Verlauf  beider  Affektionen  ist  meist  ganz  verschieden.  Die 
akute  Querschnittsmyelitis  fiihrt  entweder  in  relativ  kurzer  Zeit  zum 
Tode  oder  sie  geht  in  einen  stationaren  Zustand  und  in  sehr  seltenen 
Fallen  sogar  in  Heilung  iiber.  Es  liegt  also  hier  beim  Fehlen  stark erer 
Schwankungen  und  besonders  weitgehender  Remissionen  bzw.  Schiibe 
die  Tendenz  zu  einer  steten  ununterbrochenen  Yerschlimmerung  oder 
zur  langsamen  Besserung  vor.  Demgemafi  fehlen  bei  ihr  im  Gegen- 
satz  zur  Sclerosis  multiplex  die  auffalligen  Oscillationen  hinsichtlich 
Intensitat  und  Quantitat  der  klinischen  Erscheinungen ;  sie  kommen 
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hochstens  bei  der  durch  syphilitische  Affektionen  bedingten  Querschnitts- 
erkrankung  vor.  Weiterhin  gibt  in  Grenzfallen  auch  das  Symptomenbild 
wertvolle  Anhaltspunkte  fiir  die  Differentialdiagnose  teils  durch  gewisse 
Verschiedenheiten  der  spinalen  Ausfallserscheinungen  teils  durch  solche 
Symptome,  die  nur  durch  eine  gleichzeitige  Lasion  wesentlich  ober- 
halb  des  hochsten,  von  der  Querschnittsmyelitis  befallenen  Segmentes 
zu  erklaren  sind.  Abgesehen  von  den  bei  der  Myelitis  nicht  seltenen, 
starken  ortlichen  Schmerzen  im  Rucken  vermifit  man  bei  der  multiplen 
Sklerose,  die  zudem  fast  nur  in  den  Endstadien  zu  volliger  Paralyse 
der  Beine  fiihrt,  wohl  fast  stets  „  degenerative",  durch  Entartungs- 
reaktion  und  fibrillare  Zuckungen  sich  verratende  Atrophien  der  ge- 
lahmten  Muskulatur,  sowie  scharfer  segment  ar  abgegrenzte  und  schwere 
Empfindungsanomalien  (ausgedehnte  Anasthesien  namentlich  fiir  alle 
Qualitaten  usw.).  Gegen  multiple  Sklerose  sprechen  aufierdem  eine 
gute  Auslosbarkeit  der  Bauchdecken-  und  Cremasterreflexe ,  sowie 
das  vollige  Fehlen  einzelner  Sehnenreflexe  trotz  des  Versuches  einer 
Bahnung  derselben  (Myelitis  lumbalis!).  Auch.  das  Auftreten  einer 
volligen  Retentio  urinae  oder  gar  einer  Ischuria  paradoxa  ist  im 
Gegensatz  zur  Myelitis  der  multiplen  Sklerose  —  von  den  Terminal- 
stadien  abgesehen  —  fremd.  Besondere  Schwierigkeiten  bereiten  also 
nur  jene  leichteren  Falle  von  Querschnittserkrankungen,  die  man  als 
Myelitis  transversa  incompleta  bezeichnet.  Der  cerebrospinale 
Charakter  der  multiplen  Sklerose  offenbart  sich  aber  auch  dann  noch 
meist  durch  Symptome,  die  mit  der  auf  Grund  der  iibrigen  Symptome 
gestellten  Niveaudiagnose  der  Eiickenmarksaffektion  nicht  im  Einklang 
stehen.  Gleichzeitig  bestehende  oder  friihere  fliichtige,  nur  anamnestisch 
nachweisbare  Gehirnerscheinungen  (z.  B.  initialeSchwindelanfalle,  leichte 
apoplektische  Insulte,  Augenmuskelparesen,  Andeutungen  von  Zwangs- 
affekten,  mafiige  Erschwerungen  der  Sprache  und  besonders  die  cha- 
rakteristischen  Opticusaffektionen  in  Verbindung  mit  Nystagmus)  sind 
dann  fiir  den  Nachweis  der  multiplen  Sklerose  von  groBter  Bedeutung. 
Trotz  des  Fehlens  jeglicher  Sehstorungen  darf  eine  ophthalmoskopische 
Untersuchung  in  solchen  Fallen  niemals  versaumt  werden  (iiber  das 
Yorkommen  von  Neuritis  optica  bei  Myelitis  s.  u.).  Da  die  Myelitis  mit 
Vorliebe  sich  in  der  oberen  Halfte  des  Brustabschnittes  lokalisiert, 
spielen  auch  leicht  ataktische  Bewegungsstorungen  in  den  oberen 
Extremitaten  (ev.  mit  starker  Steigerung  der  Sehnenreflexe)  bei  der 
Abgrenzung  der  multiplen  Sklerose  eine  Bolle.  Am  leichtesten  ver- 
ursacht  noch  die  Myelitis  cervicalis  incompleta  Fehldiagnosen 
durch  die  Beteiligung  der  oberen  Extremitaten,  durch  die  ge- 
legentlichen  Pupillenstorungen  und  durch  die  Moglichkeit  des  Hinzu- 
tretens  bulbarer  Erscheinungen  infolge  des  Fortschreitens  der  Ent- 
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ziindung  nach  oben.  Hier  entscheiden  neben  dem  Verlauf  und  der 
Eigenart  der  spinalen  Ausfallserscheinungen  (s.  o.)  vor  allem  die  Ge- 
hirn  -  Augensjanptome  (besonders  Schwindelanfalle ,  Papillenverande- 
rungen,  Nystagmus,  auch  Skandieren  mid  Zwangsaffekte  usw.). 

Als  chronische  Myelitis  transversa  kommen  unseres  Er- 
messens  wohl  nur  solche  Falle  in  Betracht,  in  denen  es  sich  urn  Aus- 
gangsstadien  akuter  Formen  handelt.  Die  Existenz  einer  echten, 
ganz  allmahlich  sich  einschleichenden  Myelitis  transversa  nicht  syphi- 
litischer  Natur  erscheint  uns  keineswegs  absolut  sichergestellt.  In 
Grenzfallen  wird  man  namentlich  auf  die  iiblichen  Gehirn-Augen- 
erscheinungen  der  multiplen  Sklerose  achten  (insbesondere  Opticus- 
alfektionen,  Scliwindelanfalle,  ZwangsafFekte ,  Erscliwerung  der 
Sprache). 

Die  fliefienden  Ubergange  zwischen  akuter  disseminierter  Mye- 
litis und  akuter  disseminierter  Encephalomyelitis,  sowie  die  Gleich- 
heit  vieler  trennenden  Merkmale  von  der  Sclerose  en  plaques  gestatten 
eine  gemeinsame  Besprechung  der  Untersclieidung  zwischen  den  disse- 
minierten,  entziindlichen  Affektionen  und  echter  Sclerosis  multiplex. 
Trotzdem  es  vielleicht  Falle  geben  mag,  in  denen  nicht  nur  klinisch, 
sondern  audi  pathologisch-anatomisch  eine  sichere  Trennung  zu  mifi- 
lingen  scheint,  zeigen  die  ausgepragten  Bilder  b eider  Erkrankungen, 
namentlich  bei  Beriicksichtigung  des  Krankheitsverlaufs,  fundamentale 
Unterschiede,  die  mit  der  Theorie  der  gieichartigen  Pathogenese  nicht 
in  Einklang  zu  bringen  sind. 

Daft  die  S  y  m  p  t  o  m  e  n  k  o  m  p  1  e  x  e  der  disseminierten  Entzlindung 
im  Centralnerven system  und  der  echten  multiplen  Sklerose  gelegentlich 
in  klinischer  Hinsicht  nahe  verwandtschaftliche  Beziehungen  pflegen, 
ist  aus  naheliegenden  Griinden  leicht  verstandlich.  Ein  gemeinsamer 
Grundzug  beider  Erkrankung  ist  die  Dissemination  der  Herde.  Die 
weite,  unregelmafiige  Aussaat  vieler  Plaques  im  Centralnervensystem 
aber  verursacht  besonders  bei  dem  Mangel  einer  konstanten  Pradilektion 
ein  auBerordentlich  wechselndes  klinisches  Bild.  Eine  gewisse  Gleich- 
artigkeit  des  Symptomenkomplexes  ist  also  eine  notwendige  Folge  der 
Dissemination  und  wird  ohne  Eiicksicht  auf  die  histologische  Struktur 
der  Pathogenese  alien  Prozessen,  deren  anatomisches  Substrat  eine  mehr 
minder  „regellose"  Verteilung  zahlreicher  Herde  im  Centralnerven- 
system darstellen,  gemeinsam  sein.  Wir  finden  sie  demgemafi  nicht 
nur  bei  der  echten  multiplen  Sklerose  und  bei  disseminierten  Ent- 
ziindungsherden,  sondern  auch  bei  den  multiplen  Herden  auf  Grund 
arteriosklerotischer  Gefafierkrankungen,  sowie  multipler  kleiner  Ge- 
schwiilste  im  Gehirn  und  Piickenmark  (ein  Fall  aus  der  Erbschen 
Klinik).    Die  grofie  Almlichkeit  der  klinischen  Bilder  der  multiplen 
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Sklerose  und  der  disseminierten,  entziindlichen  Affektionen  bezieht 
sich  aber  meist  nur  auf  den  momentanen  Symptomenkomplex,  kaum 
jemals  jedoch  auf  das  Gesamtbild  und  besonders  auf 
den  Verlauf  der  Erkrankung.  Bei  einer  Priifung  der  Falle,  die 
darauf  Anspruch  machen,  als  Bindeglieder  zvvischen  multipler  Sklerose 
und  disseminierter  Myelitis  bzw.  Encephalomyelitis  zu  gel  ten,  findet 
man,  dafi  schon  der  klinische  Verlauf  von  dem  der  echten  multiplen 
Sklerose  ganz  verschieden  ist.  Diese  Falle,  die  man  falschlich  als 
„  Sclerosis  multiplex  acuta"  bezeichnet  hat,  zeigen  meist  eine  rapide 
Entwicklung  nicht  nur  der  Einzelsymptome,  son  dem 
eines  vollentwickelten  Symptomenkomplexes  oft  im 
direkten  Anschlufi  an  akute  Infektionskrankheiten 
oder  unter  dem  Bilde  von  solchen  (cf.  den  Fall  S  chl  a  gen- 
ii auf  ers);  sie  fiihren  dann  en  t  we  der  —  gelegentlich  in 
rase  her  Progression  —  ohne  erhebliche  Remission  en 
und  s t a r k e r e  S  c  h  ti  b  e  in  relativer  kurzer  Z e i t  z u m  T o d e 
oder  gehen  in  einen  station  a  r  en  Zu  stand,  bzw.  so  gar  in 
eine  Heilung  im  klinischen  Sinne  iiber.  Ihr  Verlauf 
ist  also  von  dem  bei  der  multiplen  Sklerose  iiblichen 
und  fur  sie  charakteristischen  ganzlich  verschieden. 
In  anderen  Fallen  entspricht  auch  der  klinische  Symptomenkomplex 
durchaus  nicht  der  multiplen  Sklerose.  In  dem  von  F 1  a  t  a  u 
und  K  6  lichen  beschriebenen  Falle  z.  B.  handelt  es  sich  urn 
eine  60jahrige  Arbeiterin,  die  nach  Erkaltung  mit  Fieber  und 
Schmerzen  in  den  unteren  Extremitaten  erkrankte  und  das  rasch  sich 
entwickelnde  Bild  einer  auBerordentlich  schweren  Querschnittsmyelitis 
im  Lumbosacralmark  mit  Schlatter  Lahmung  in  den  unteren  Extre- 
mitaten, mit  Aufhebung  bzw.  Abschwachung  der  Sehnenreflexe  und 
volliger  Retentio  urinae  ohne  jegliche  cerebrale  Erscheinungen  darbot. 
Der  Tod  erfolgte  bei  ungefahr  gleichbleibendem  Symptomenkomplex 
3 7*  Monate  nach  Beginn  der  Erkrankung.  In  solchen  Fallen  weisen 
unseres  Ermessens  nicht  nur  Krankheitsverlauf,  sondern  auch  der  Sym- 
ptomenkomplex auf  eine  akute  Myelitis,  nicht  auf  eine  multiple  Skle- 
rose hin.  Abgesehen  davon,  dafi  der  Beginn  der  multiplen  Sklerose 
im  Alter  von  60  Jahren  ungewohnlich  ist,  setzt  dieselbe  kaum  jemals 
in  akuter  Weise  mit  Fieber  ein  und  fiihrt  auch  nur  ausnahms- 
weise  zur  raschen  Auspragung  schwerer  spinalen,  durch  schlaffe 
Lahmung,  vollige  Urinretention  und  Fehlen  von  Sehnenreflexen 
charakterisierten  Ausfallserscheinungen  und  nach  derart  kurzer  Zeit 
bei  gleichmafiigem  Symptomenbild  zum  Tode.  Die  Sektion  fand 
demgemafi  durchaus  nicht  die  typischen  histologischen  Veranderungen 
der  multiplen  Sklerose,  sondern  in  zahlreichen  Herden  die  charakte- 
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ristischen  Merkmale  der  Entziindung.  Auch  in  alien  iibrigen  in  der 
Literatur  beschriebenen  Fallen  von  „ Sclerosis  multiplex  acuta" 
(Ribbert,  Cramer,  Bickeles,  Huber,  Werdnig,  William- 
son) zeigte  das  histologische  Bild  im  Vergleich  zu  klinisch  und  aut- 
optisch  sicheren  Fallen  von  Sclerosis  multiplex  ganz  erhebliche  Diffe- 
renzen  (ausgesprochene  GefaBveranderungen ,  Herde  von  areolarem 
Typus  usw.). 

Die  Falle  von  „8clerosis  multiplex  acuta"  sind  d  effi- 
gy em  a  B  auf  Grund  ihrer  ausgesprochenen  Verschieden- 
heiten  hinsichtlich  des  klinisch  en  Yerlaufs  und  ihres 
histologischen  Verlialtens  streng  von  der  multiplen 
Sklerose  zu  trennen  und  rechnen  zur  disseminierten 
Myelitis  (bzw.  Encephalomyelitis),  die  ihrerseits  durch 
reparatorische  Wucherung  der  Neuroglia  zu  einer 
secundaren  multiplen  Sklerose  im  Sinne  von  Schmaus 
und  Ziegler  flihren  kann.  Wenn  sich  im  AnschluB  an  die  ver- 
schiedensten,  allgemeinen  oder  lokalen  infektiosen  Prozesse,  sei  es 
durch  Blutinvasion  von  Mikroorganismen,  sei  es  durch  die  Einwirkung 
ihrer  Stoffwechselprodukte  von  den  GefaBen  ausgehende  oder  zumindest 
mit  einer  starken  Alteration  derselben  einhergehende  Entzlindungs- 
herde  im  Centralnervensystem  entwickeln,  miissen  wir  einen  akuten 
Beginn  des  Leidens  und  eine  rasche  Auspragung  eines  vollentwickelten 
Symptomenkomplexes  erwarten.  Die  direkte  Abhangigkeit  der  Falle 
von  disseminierter  Myelitis  bzw.  Encephalomyelitis  von  toxisch-infek- 
tiosen  Prozessen  erklart  uns  also  zwanglos  ihren  charakteristischen 
Verlaufstypus.  In  schroffem  Gegensatz  dazu  ist  aber  ein  direkter 
Kausalkonnex  zwischen  multipler  Sklerose  und  akuten  Infektionskrank- 
heiten  aus  den  in  dem  Kapitel,  welches  sich  mit  der  Atiologie  befafit, 
ausfiihrlich  erorterten  Griinden  unseres  Erachtens  vollig  ausgeschlossen ; 
daraus  resultiert  auch  eine  vollige  Verschiedenheit  ihres  Yerlaufs. 
Sie  beginnt  meist  ganz  allmahlich,  oft  unter  vagen  und  weit  zuriick- 
liegenden  und  fllichtigen  Prodromalien.  Eine  zeitlich  nahe  Nachbar- 
schaft  mit  wesentlichen  exogenen  Schadlichkeiten  fehlt  gewohnlich; 
stellen  akute  Infektionskrankheiten  gelegentlich  „ agents  provocateurs" 
dar,  beobachtet  man,  wie  wir  schon  wiederholt  betonten,  auch  bei  der 
echten  multiplen  Sklerose  zwar  ein  akutesEinsetzen  vonEinzelsymptomen 
und  solchen  Symptomenkomplexen,  die  auf  einen  einzelnen  Herd  zuriick- 
zufiihren  sind  (z.  B.  eine  Hemiplegie),  nicht  aber  wie  bei  disseminierter 
Myelitis  die  rapide  Entwicklung  eines  vollentwickelten  klinischen  Bildes. 
Wahrend  weiterhin  die  letztere  Erkrankung  nach  der  raschen  Auspra- 
gung des  klinischen  Bildes  entweder  zu  steter  Progression  und  un- 
giinstigem  Ausgang  in  relativ  kurzer  Zeit  oder  zu  einem  mehr  oder 
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minder  stationaren  Zustand,  bzw.  gelegentlich  zur  Heilung  neigt,  liebt 
die  meist  ganz  allmahlich  beginnende  und  hinsichtlich  des  Ge- 
samtbildes  sich  stets  langsam  entwickelnde,  echte  multiple  Skle- 
rose  einen  weiteren  Verlauf  unter  Schliben  und  Remissionen,  die 
bei  wohl  stets  infauster  Prognose  sich  oft  auf  Jahre  und  sogar 
Jahrzehnte  verteilen.  Bei  der  disseminierten  Myelitis  erschopft 
sich  zugunsten  reparatorischer  Neurogliawucherungen  in  den  akut- 
entziindlichen  Herden  nach  kurzer  Zeit  die  direkte  Krankheitsursache ; 
bei  der  multiplen  Sklerose  bleibt  sie  hingegen  wahrend  der  ganzen 
Krankheitsdauer  weiter  wirksam  und  verrat  sich  immer  wieder  durch 
die  Entwicklung  neuer  Plaques.  Dieser  eigenartige,  sehr  lang- 
same  Verlauf  unter  Schiiben  und  Remissionen  konnte  nach  unseren 
friiheren  Ausfiihrungen  nur  eine  chronische  Infektionskrankheit  ver- 
nrsachen.  Das  Kommen  und  Gehen  von  Symptomgruppierungen  und 
Einzelerscheinungen  fanden  wir  demgemafi  nur  noch  bei  der  Lues 
cerebrospinal,  bei  der  die  dauernde  Bereitschaft  des  „  Virus"  stetig 
neue  Eruptionen  bedingen  kann.  Wir  muBten  aber  betonen,  daB  die 
Verlaufsform  der  multiplen  Sklerose  die  groBten  Analogien  gerade  mit 
den  AfFektionen  des  Centralnervensystems  bei  derjenigen  Infektions- 
krankheit besitzt,  die  sicher  keine  ursachlichen  Beziehungen  zur  mul- 
tiplen Sklerose  hat.  Wir  zweifeln  deshalb  in  Anbetracht  der  sinnfalligen 
atiologischen ,  klinischen  und  pathologisch-anatomischen  Differenzen 
zwischen  akuter  disseminierter  Myelitis  bzw.  Encephalomyelitis  und 
multipler  Sklerose  nicht,  daB  fib  er  gangs  f  or  men  nicht  exis- 
tieren  und  gelegentlich  nur  eine  leicht  erklarliche 
Ahnlichkeit  desmomentanenSymptomenbildes  vorliegt. 

Die  letztere  macht  sich  jedoch  nur  in  einem  Teil  der  Falle  geltend. 
In  der  Mehrzahl  erleichtert  schon  die  Eigenart  der  einzelnen  Sym- 
ptome  eine  richtige  Erkennung. 

Die  disseminierte  Myelitis  tauscht  nicht  selten  eine  Myelitis  transversa 
vor.  Zur  Differentialdiagnose  kommen  dann  die  oben  geschilderten  Ge- 
sichtspunkte  in  Betracht.  Die  Sachlage  kann  sich  aber  dadurch  kompli- 
zieren,  daB  bei  den  verschiedenen  Formen  der  akuten  Myelitis  und  sogar 
auch  bei  den  entziindlichen  Querschnittserkrankungen  gelegentlich  eben- 
so  wie  bei  der  echten  Sclerosis  multiplex  eine  „ Neuritis  optica"  auftritt. 
Man  hat  diese  Tatsache  als  einen  weiteren  Beweis  fur  die  engen  Be- 
ziehungen beider  Atfektionen  in  pathologischer  Hinsicht  herangezogen 
(cf.  Bielscho wsky).  Die  fur  die  Sclerosis  multiplex  typische 
Augenstorung  ist  jedoch  nicht  die  Neuritis  optica,  sondern  die  eigen- 
artige Abblassung  des  scharf  begrenzten  Sehnerven,  deren  Zuriick- 
fiihrung  auf  eine  friihere  „Neuritis"  in  der  groBen  Mehrzahl  der 
Ealle   weder   nachzuweisen   noch   wahrscheinlich   ist.  AuBerdem 
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beruht  die  „ Neuritis  optica"  bei  der  multiplen  Sklerose  nicht  auf 
einer  echten  Entziindung  im  Sehnerven,  sondern  nach  unseren  friiheren 
diesbeziiglichen  Ausfiihrungen  in  derselben  Weise  wie  bei  raum- 
beengenden  Prozessen  im  Cerebrum  auf  mechanischen  Ursachen  (cf. 
p.  71).  Die  Entwicklung  einer  Neuritis  optica  bei  Myelitis  be- 
Aveist  demgemaB  keineswegs  eine  engere  Verwandtschaft  dieser 
Affektion  mit  der  Sclerose  en  plaques.  Es  ware  im  Gegenteil  auf- 
fallen  d,  wenn  im  Verlauf  der  toxisch-infektiosen  Myelitis  entziindliche 
Veranderungen  in  dem  vulnerablen  Opticus  regelmafiig  vermifit  wiirden ; 
wir  miissen  wohl  annehmen,  da8  die  ursachlich  bedeutsame  Noxe  im 
Blute  kreist  und  den  Sehnerven  meist  gleichzeitig  infiziert.  In  Grenz- 
f alien  laBt  sich  allerdings  die  Neuritis  optica"  kaum  nach  irgend  einer 
Kichtung  hin  verwerten;  die  bei  der  Sclerose  en  plaques  ungemein 
haufigen  Abblassungen  der  scharf  begrenzten  Optici  hingegen  sprechen 
besonders  in  Verbindung  mit  Nystagmus  und  nystagmusartigen 
Zuckungen  nach  den  bisherigen  Berichten  gegen  die  Annahme  einer 
disseminierten  Myelitis  oder  Encephalomyelis.  Die  Neigung  zur  Ein- 
schmelzung  des  nervosen  Gewebes  bei  den  entziindlichen  Affektionen 
bedingt  noch  weitere  Unterschiede.  Die  Entwicklung  einer  akuten 
Ataxie  mit  Verlust  der  Sehnenreflexe ,  das  Auftreten  von  Aphasie 
und  „degenerativen"  Lahmungen  sind  jedenfalls  der  multiplen  Skle- 
rose fremd. 

Eine  chronische  Form  der  Myelitis  und  Encephalitis  disseminata 
entsteht  unseres  Ermessens  wohl  nur  dadurch,  dafi  der  akute  ProzeB 
in  ein  chronisches  Stadium  iibergehen  kann.  Auch  in  solchen  Fallen 
wird  die  entstehende  „sekundare  multiple  Sklerose"  auf  Grund  der 
klinischen  Unterscheidungsmerkmale,  namentlich  der  Eigenart  des  Be- 
ginns  und  des  weiteren  Veiiaufs  abzugrenzen  sein.  Die  Oscillationen 
des  Symptomenbildes,  die  Schlibe  und  Remissionen  der  echten  multiplen 
Sklerose  kommen  jedenfalls  bei  der  chronischen  Myelitis  kaum  jemals 
vor.  DaB  die  Annahme  einer  chronisch-entziindlichen  Erweichung 
nach  akuten,  toxisch-infektiosen  Prozessen  ohne  sekundare  reparato- 
rische  „ Sklerose"  durch  Gliawucherungen  auf  einer  Verkennung  der 
enormen  EegeneratioDsfahigkeit  dieses  Zwischengewebes  beruht,  ist 
an  anderer  Stelle  betont. 

Da  die  multiple  Sklerose  nicht  nur  voriibergehend ,  sondern  ge- 
legentlich  auch  dauernd  das  Bild  einer  spastischen  Spinalparalyse 
(cf.  Charcot,  Ley  den,  Erb,  Oppenheim,  Bruns,  Pitres) 
vortauschen  kann,  bedlirfen  die  Krankheitszustande ,  welche  diesen 
Symptomenkomplex  bedingen,  einer  eingehenden  Besprechung. 

Diejenigen  Falle  von  „spastischer  Spinalparalyse",  deren  patho- 
logisch-anatomische  Basis  im  wesentlichen  eine  primare  Seitenstrang- 
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sklerose  ist,  verteilen  sich  nach  S  t  r  ii  m  p  e  1 1  auf  2  etwas  verschiedene 
klinische  Formen,  deren  erste  die  hereditare  bzw.  familiare  spastisclie 
Spinalparalyse  Striimpells  darstellt. 

Ich  vernachlassige  dabei  die  kongenitale  Form  der  spas- 
tischen  Spinallahmung,  die  entweder  auf  fotalen  Erkrankungen 
oder  auf  einer  Entwicklungsheinmung  der  Pyr  amidenbahn en  beruhen 
soli.  Zu  der  Abgrenzung  soldier,  in  reiner  Auspragung  wohl  iiberaus 
seltenen  Falle  geniigt  schon  der  Hinweis  darauf,  dafi  eine  „angeborene 
multiple  Sklerose"  iiberliaupt  nicht  vorkommt. 

Die  hereditare  bzw.  familiare  spastische  Spinalparalyse,  deren 
anatomische  Basis  eine  „kombinierte  Systemerkrankung"  ist,  ent- 
wickelt  sich  nach  Striimpell  ohne  erkennbare  aufiere  Krankheits- 
ursache  bei  mehreren  Mitgliedern  derselben  Familie  im  Jugend-  und 
manchmal  auch  im  Kindesalter  ganz  allmahlich  in  Form  einer  echten 
„spastischen  Pseudoparalyse  der  Beine".  Bei  gleichzeitigem  Fehlen 
jeglicher  cerebralen  Erscheinungen,  jeder  Empfindungsanomalien  sowie 
jeder  Storungen  der  Blasen-  und  Mastdarmtatigkeit  werden  nur  die  rohe 
Muskelkraft  und  das  Muskelvolumen  in  spateren  Stadien  mafiig  stark 
geschadigt.  Unter  nur  geringfugigen  Schwankungen  nimmt  das  Leiden 
einen  ausgesprocheu  chronischen  Verlauf. 

Die  Gesichtspunkte  zur  Un  tersch e idling  der  hereditar-fami- 
liaren  Form  der  spastischen  Spinalparalyse  von  der  multiplen  Sklerose 
will  ich  an  der  Hand  der  nachfolgenden  Eigenbeobachtung,  die 
aus  der  Klinik  zu  Breslau  stammt,  naher  erortern. 

Meyer,  Wilhelm,  18  Jahre  alter  Landarbeiter,  beobachtet  in  der  medizinischen 
Klinik  in  Breslau  vom  28./I.  bis  31./III.  1904. 

Vorgeschichte:  Keine  Geistes- und  Nervenkrankheiten,  insbesondere  niemals 
ein  ahnlicbes  Leiden  in  der  Familie.  7  vollkommen  normale  Geschwister.  Der 
Patient,  der  erst  im  3.  Lebensjahre  laufen  lernte  und  bis  dahin  zeitweilig  an 
„Krampfen"  (nahere  Eigenart  unbekannt)  litt,  war  bis  zum  Ausbruch  der  jetzigen 
Erkrankung  stets  gesund. 

Ganz  allmahlicher  Beginn  des  Leidens  im  13.  Lebensjahre  ohne 
erkennbare  auCere  Yeranlassung  (kein  Trauma,  keine  Anhaltspunkte  fiir  Intoxikation 
und  Infektion  usw.),  „mit  Zittern  und  Krampf zustanden"  in  den  unteren 
Extremitaten  namentlich  rechts,  sowie  mit  langsam  sich  steigernder  Steifigkeit 
daselbst.  Keine  Eemissionen  oder  Exacerbationen,  sondern  stetige, 
aber  ungemein  langsame  Ver schlimm erung.  Kein  Sch wachegef Iihl 
oder  abnorme  Ermiidbarkeit  in  den  steifen  Gliedern;  kann  sogar  jetzt 
noch  2 — 3  Stunden  ohne  wesentliche  Ermundung  gehen;  keine 
sonstigen  cerebralen  und  spinalen  Symptome,  insbesondere  volliges 
Fehlen  jeder.  audi  friiherer  Sensibilitats-  und  Blasenstorungen. 

Befund:  Im  Verhaltnis  zu  seinem  Alter  zwar  mafiig  entwickelter,  doch  leid- 
lich  kriiftiger  Junge  mit  durchaus  gesunden  inneren  Organen.  Schambehaarung  ge- 
ring.  Die  Wirbelsaule  zeigt  normale  Konfiguration.  Sie  ist  nirgends  druck-  oder 
klopfempfindlich.   Normales  psychisches  Verhalten ;  keine  subjektiven  oder  objektiven 
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cerebralen  Symptome,  insbesondere  keine  Zwangsaffekte.  Keine  Sprach-  und  Augen- 
storungen.  Auch  der  ophthalmoskopische  und  perimetrische  Befund 
vollkommen  negativ.  Die  oberen  Extr emitaten  sind  bei  normalem 
Muskelvolumen  frei  von  motorischen  und  sensiblen  Ausfalls-  und  Reizerscheinungen. 
Keine  Andeutung  von  Intentionstremor  oder  ataktischen  Bewegungsstorungen  usw.  Nur 
die  Sebnenreflexe  sind  etwas  lebbafter  als  dem  Alter  entspricht.  Im  Bette  sind  die  B  e  i  n  e 
im.  Hiift-  und  Kniegelenk  gestreckt,  wahrend  die  Fufie  im  Fufigelenk  bei  Streckung  der 
Zehen  in  den  Grundgelenken  und  leicbter  Beugung  in  den  Interpbalangealgelenken  stets 
etwas  plantarflektiert  sind.  Die  Dorsalflexion  der  groCen  Zebe  im  Metatarsophalangeal- 
gelenk  („B  a  b  i  n  s  k  i -  Stellung")  ist  rechts  starker  ausgesprocben  als  links.  Die  Musku- 
latur  der  Beine  ist  zwar  mafiig  entwickelt,  aber  bei  normaler  elektrischer  En  egbarkeit 
nirgends  atropbiscb;  nur  die  Muskeln  an  der  Vorderseite  des  Unterschenkels 
(namentlicb  Tibialis  ant.)  sind  etwas  schwacher  als  normal  (anscheinend  auf  Grund 
einer  „Funktionsatrophie"  infolge  der  standigen  tonischen  Plantarflexion  des  Fufies). 
Die  rohe  Kraft  der  Muskulatur  ist  bei  Widerstandsbewegungen  nirgends  beein- 
tracbtigt ;  auch  die  Dorsal-  und  Plantarflexion  im  FuCgelenk  ist  sebr  kraftig.  E  i  n  e 
Parese  wird  nur  durch  die  enorm  starke  Hypertonie  (rechts  satrker  als 
links)  vorgetauscht.  Bei  jeder  passiven  Bewegung  und  bei  Aktionen  in  jeder 
Bewegungsrichtung  und  alien  Gelenken  mit  Ausnahme  der  Zehengelenke  bemerkt  man 
einen  auCerordentlich  starken  Muskelwiderstand  (rechts  starker  als  links).  Hebt  man 
das  gestreckte  Bein  aktiv  empor,  so  folgt  nach  kurzer  Zeit  infolge  der  Spasmen  das 
linke  nach,  ebenso  wie  beim  Versuche,  die  Unterextremitaten  durch  Abduktion  des 
einen  Beines  zu  spreizen.  Die  aktiven,  allerdings  prompt  einsetzenden  Bewegungen 
sind  leidlich  rasch  auszufiihren.  Es  fehlen  sowohl  Ataxie  wie  Bewegungszittern. 
Die  starke  Steigerung  der  Sehnenref lexe  ist  namentlich  bei  den  Patellar- 
sehnenreflexen  ausgesprochen.  Es  tritt  bei  Verbreiterung  der  reflexogenen  Zone  meist 
ein  anhaltendes,  willkiirlich  nicht  zu  unterdruckendes  Zittern  der  ganzen  Extremitat 
ein  (in  Form  der  ,,Spinalepilepsie"  der  alteren  Autoren).  Trotz  starker  Steigerung 
der  Achillessehnenreflexe  ist  der  FulMonus  nur  maCig,  wohl  infolge  seiner  durch  die 
Verkurzung  der  Wadenmuskeln  (s.  ob.)  bedingten  schwereren  Auslosbarkeit.  Beider- 
seits  ausgesprochenes  Babinskisches  Phanomen  in  Form  einer  isolierten 
tonischen  Dorsalflexion  des  Hallux.  Sehr  lebhafte  Adduktorenreflexe.  Die  Bauch- 
deckenreflexe  sind  bei  einiger  Entspannung  der  Muskulatur  auslosbar.  Die 
Cremasterreflexe  sind  sicher  normal.  Der  Gang  ist  rein  spastisch,  nicht 
paretisch.  Er  geht  mit  ziemlich  raschen  und  leidlich  grofien,  aber  dennoch  steifen 
Schritten.  Die  starker  als  normal  adduzierten  Beine  werden  dabei  im  Kniegelenk 
kaum  gebeugt  und  unter  gelegentlichen  Wippen  des  Korpers  und  lautem  Schleifen 
kleben  die  nur  mit  den  Zehenballen  auftretenden  FiiCe  am  Boden.  Bei  dem  Fehlen 
jeder  Parese  vermag  der  Kranke  rasch  und  obne  besondere  Ermiidbarkeit  zu 
gehen.  Die  Sensibilitat  ist  hinsichtlich  aller  Empfindungsqualitaten  iiberall 
auch  in  den  distalsten  En  den  der  Extremitaten  intakt.  Anomalien  der 
Harn-  und  Stublentleerung ,  auch  leichteren  Grades  und  fliichtiger  Natur,  fehlen 
ebenso  wie  „trophisch-vasomotorische"  Storungen.  Erektionen  sind  bisher  niemals 
aufgetreten  (s.  ob.). 

Die  vorstehende  Eigenbeobachtung  entspricht  in  symptomatolo- 
gischer  Hinsicht  alien  Anforderungen,  die  man  an  einen  reinen  Fall 
von  spastischer  Pseudoparalyse  der  Beine  im  Sinne  Str  urn  pells 
stellen  mufl.  Wir  linden  in  den  unteren  Extremitaten  bei  durchaus 
ungestorter  Sensibilitat,  bei  intakter  Blasen-  und  Mastdarmfunktion, 
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sowie  normalem  Muskelvolumen  (s.  o.)  mid  erhaltener  Muskelkraft  neben 
dem  Babinskischen  Zeichen  nur  eine  starke  Steigerung  der  Sehnen- 
reflexe  und  eine  erhebliche  Hypertonie.  Die  Steifigkeit  ist  dabei  im 
wesentlichen  eine  reflektorische,  zum  Teil  wohl  auch  auf  eine  standige 
Zunahme  des  mittleren  Muskeltonus  zuriickzufiihren. 

Der  Nachweis  desselben  Bildes  in  der  Familie  des  Kranken 
wiirde  hier  zur  vollen  Berechtigung  der  Einrechnung  dieses  Falles 
in  die  familiar  -  hereditare  Form  der  spastischen  Spinalparalyse 
Striim pells  ausreichen,  zumal  ein  entsprechender  hereditar-fami- 
liarer  Typus  der  multiplen  Sklerose  niclit  vorkommt.  Ich  mochte 
dabei,  um  die  Bedeutung  der  Hereditat  fiir  die  Differentialdiagnose 
zu  illustrieren,  an  eine  Beobachtung  Brissouds  erinnern,  der  bei 
einem  Patienten,  dessen  Bruder  an  ahnlichen  Erscheinungen  er- 
krankt  war,  einen  der  Sclerose  en  plaques  entsprechenden  Symptomen- 
komplex  konstatierte.  Die  Autopsie  des  Bruders  aber  ergab  eine 
Sklerose  der  Pyramidenstrange  und  berechtigte  dadurch  zur  Auf- 
fassung  des  Falles  als  „familiare  spinale  Lateralsklerose".  Obwohl 
die  Annahme,  dafi  es  sich  bei  unserem  Kranken  auch  in  anatomisclier 
Hinsiclit  um  eine  der  spastischen  Spinalparalyse  einzureihendes 
Krankheitsbild  handelt,  durch  den  Nachweis  ahnlicher  Leiden  in  der 
Familie  eine  wertvolle  Bestatigung  erhielte,  so  kann  im  konkreten 
Falle  der  in  dieser  Hinsicht  negative,  anamnestische  Befund  die 
Diagnose  einer.  echten  spastischen  Spinalparalyse  nicht  vollig  er- 
schuttern.  Es  bleibt  vorerst  der  Einwand,  dafi  die  Mehrzahl  der 
Geschwister  des  Kranken  sich  noch  gar  nicht  in  einem  Alter  be- 
finden,  in  dem  die  Erkrankung  gemeinhin  zu  beginnen  pflegt  (zwischen 
20  und  30  Jahren).  Zudem  pflegen  wohl  alle  familiar-hereditaren 
Krankheiten  gelegentlich  auch  sporadisch  vorzukommen.  Weiterhin 
sprechen  eine  Reihe  wichtiger  Momente  gegen  die  An- 
nahme einer  multiplen  Sklerose,  die  beim  Fehlen  jeglicher 
Krankheitsursachen  und  anderweitiger  Anhaltspunkte  wohl  allein 
differential  -  diagnostisch  in  Betracht  kommt.  Wir  vermissen  vor 
allem,  trotz  der  bereits  mehrjahrigen  Krankheitsdauer  konstant 
jede  objektive  und  subjektive  cerebrale  Stoning  und 
auch  jetzt  besonders  die  charakteristischen  Papillenve  ran  de- 
rung  en  der  Sclerose  en  plaques.  DaB  gerade  die  Opticusaffektion 
einen  besonderen  Wert  haben  kann,  beweist  ein  von  Bruns  stam- 
mender  Fall  von  „spastischer  Spinalparalyse"  bei  multipler  Sklerose, 
in  dem  sich  die  Unterscheidung  einzig  und  allein  auf  eine  einseitige 
Opticusatrophie  stiitzte.  Auflerdem  fiihrt  die  multiple  Sklerose  kaum 
jemals  zu  einer  derartig  hochgradigen,  spastischen  Pseudoparalyse.  In 
ahnlichen  Fallen  sind  —  abgesehen  von  den  haufigen  Parasthesien 


268 


Diagnose ;  Differentialdiagnose. 


—  fast  stets  leichte  und  fltichtige  Blasenstorungen  und  nament- 
lich  eine  gleichzeitige,  abnorme  Ermiidbarkeit  der  Musku- 
latur,  also  eine  gewisse  maBige,  echte  Parese  vorhanden.  Unser 
Patient  ist  aber  trotz  hochgradiger  „spastischer  Pseudolahmung"  ohne 
besondere  Ermiidbarkeit  nocli  zu  anstrengenden  Marschen  fahig. 
Das  konstante  Fehlen  aller  anderen  cerebraleu,  bulbaren  und  spinalen 
Symptome  der  multiplen  Sklerose  trotz  der  bereits  5jahrigen  Krank- 
heitsdauer  fallt  also  gegen  die  letztere  sehr  in  die  Wagschale.  Ferner 
linden  wir  bei  ausgesprochener  spastischer  Paraparese  der  Beine  im 
Gefolge  der  Sclerosis  multiplex  fast  stets  ataktische  Bewegungs- 
storungen,  die  in  unserem  Fall,  wie  bei  der  spastischen  Pseudo- 
paralyse  Striim pells  uberhaupt,  vermiBt  werden.  Auch  die  Aus- 
losbarkeit  der  C  rem  aster-  und  Bauclideckenreflexe 
trotz  der  starken  spastischen  Pseudoparese  spricht  sehr  gegen  mul- 
tiple Sklerose;  ebenso  auch  der  bisherige  Verlauf.  Bei  allmahlichem 
Beginn  im  friihen  Jugendalter  vom  13.  Jahre  und  zeitweisem  langeren 
Stillstand  schreitet  das  Leiden  bei  unserem  Patienten  im  Gegensatz 
zur  multiplen  Sklerose  auBerordentlich  langsam,  ohne  Schwankungen 
und  ohne  Schiibe,  vorwarts. 

Ich  resumiere  also,  daB  sich  die  Unterscheidung  der  familiar- 
hereditaren  spastischen  Pseudoparalyse  Striim  pells  von  der  Sclerose 
en  plaques  an  der  Hand  der  anamnestischen  Anhaltspunkte  (Famili- 
aritat,  Krankheitsbeginn,  Verlaufseigentiimlichkeiten)  und  auf  die 
typische  Eigenart  des  Symptomenkomplexes  stiitzt,  dem  —  von  den 
Endstadien  der  Erkrankung  abgesehen  —  alle  anderweitigen  cere- 
bralen,  bulbaren  und  spinalen  Erscheinungen  der  Sclerosis  multiplex, 
insbesondere  auch  die  uberaus  wichtigen  Papillenveranderungen r) 
fremd  sind. 

Die  zweite  Form  der  auf  einer  primaren  Seitenstrangsklerose 
beruhenden  spastischen  Spinalparalyse  unterhalt  verwandtschaft- 
liche  Beziehungen  zur  amyotrophischen  Lateralsklerose.  Sie  tritt 
sporadisch  im  spateren  Alter  (meist  erst  nach  dem  30.  und  40.  Lebens- 
jahre)  auf  und  fiihrt  neben  gelegentlichen  Zwangsaffekten  bei  all- 
mahlichem Beginn  und  langsamem,  kontinuierlichem  Fortschreiten 
zu  einer  zunehmenden,  mit  Paresen  sich  verbindenden  spastischen 
Starre  der  Muskulatur  der  Extremitaten,  des  Bumpfes,  sowie  z.  T. 
auch  des  Gesichtes.  Infolge  der  spateren  Beteiligung  des  peripheren 
motorischen  Neurons  bedingt  sie  in  den  Endstadien  auch  vollige 

J)  Bei  der  familiaren  bzw.  hereditaren  Form  der  spastischen  Spinalparalyse  sind 
in  vereinzelten  Fallen  allerdings  nach  Uhthoff  von  Jendrassik,  Lorrain  und 
Bernhardt  Verfarbungen  an  den  Papillen  nnd  Augenmuskelparesen  beschrieben. 
Doch  besaCen  die  Opticusaffektionen  hier  wohl  einen  tabischen  Charakter. 
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Lahmung  und  Muskelatrophien  (namentlich  im  Bereiche  der  kleinen 
Handmuskeln  und  der  oberen  Extremitat).  Als  Beweis  dafiir,  daB 
die  Unterscheidung  dieser  Falle  von  der  Sclerosis  multiplex  sehr 
schwierig  sein  kann,  mag  die  folgende  autoptisch  kontrollierte  Eigen- 
b  e  o  b  a  c  h  t  u  n  g  illustrieren. 

Weifi,  Elisabet,  35  Jahre  alte  Schuhmachersfrau;  Aufenthalt  in  der 
medizinischen  Klinik  in  Erlangen  vom  20,/ITI.  bis  2./VIII.  1897  und  vom  7./V.  1900 
bis  18./III.  1902;  Tod  am  18./III.  1902. 

Anamnese:  Keine  hereditare  Disposition,  insbesondere  keine  Nervenkrankheiten 
auch  in  der  weiteren  Familie.  Die  Patientin  war  als  Kind  nie  krank;  mit  Eintritt 
der  Menses  im  Alter  von  17  Jahren  Bleichsucht ;  vor  11  Jahren  mehrere  Wochen 
lang  Anschwellungen  beider  Kniegelenke.  Kein  Trauma  vor  der  Erkrankung  (s.  u.), 
keine  Genitalinfektion,  keine  schwerere  akute  Infektionskrankheit  nachweisbar.  Mit 
27  Jahren  Heirat;  2  gesunde  Kinder;  2  weitere  sind  gestorben  (das  eine  an  Diph- 
therie,  das  andere  an  einem  nicht  naher  bekannten  Leiden);  keine  puerperale  Er- 
krankung; normaler  Schwangerschafts-  und  Geburtsverlauf. 

Die  Patientin  bemerkte  1889  ohne  jede  erkennbare  Ursache  wahrend  langerer 
Zeit  beim  Nahen  ein  taubes  Gefiihl  in  den  Fingerspitzen,  so  daB  sie  manchmal 
die  Nadeln  fallen  lieC ;  Bewegungsbeschrankung  oder  Schmerzen  in  den  Handen  fehlten 
jedoch.  1892  traten  nach  der  Geburt  von  Zwillingen,  welche  sie  1j2  Jabr  lang  stillte, 
Br  en  nen  in  den  FuBsohlen  und  Schwache  in  den  Beinen  auf;  sie  konnte  noch 
ohne  Stock  gehen,  schleifte  aber  dabei  mit  den  FuCspitzen  auf  dem  Boden  (Ab- 
niitzung  der  Schuhsohlen  an  den  Spitzen!);  niemals  dabei  besondere  Schmerzen,  nur 
voriibergehend  „Ziehen"  in  der  Wade  und  in  den  Hiiftgelenken. 

Die  Gehstorung  ganz  allmahlich  zunehmend  und  sich  besonders  nach  einem 
Fall  auf  den  Eticken  verschlimmernd;  die  Patientin  muCte  sich  schon  1893  beim 
Gehen  auf  einen  Gegenstand  (Kinderwagen)  stiitzen  und  vermag  sich  seit  1894  nur 
noch  muhsam  unter  Anhalten  an  Tischen  und  Stiihlen  herumbevvegen.  Niemals 
starkere  Schmerzen  in  den  Extremitaten ;  nur  hier  und  da  in  den  Beinen  seit 
den  letzten  Monaten  spontane,  schmerzhafte  Zuckungen  und  Gefiihl 
von  Ziehen  im  link  en  Arm;  seit  1895  kann  sie  wegen  Schwache  und 
„Taubheit"  in  den  Arm  en  keine  Handarbeiten  mehr  machen  (Nahen  usw.);  seit 
dem  letzten  Jahr  starke  Steifigkeit  in  den  Beinen.  Niemals  Kopfweh,  niemals 
Giirtel-  oder  Ruckenschmerzen,  in  der  letzten  Zeit  leichte  Blase nsto run  gen 
(starkeres  Pressen  notAvendig). 

Sonstige  Storungen  fehlten;  nur  will  sie  schon  seit  langer  Zeit  blal]  aus- 
sehen  und  seit  dem  18.  Leb  ens  jahr  an  Anfallen  mit  Herzklopfen  und 
Pulsbeschleunigung  leiden.  Dieselben  traten  anfanglich  alle  4  Wochen  und 
zwar  stets  im  AnschluC  an  die  Menstruation  auf.  Die  Anfalle,  welche  etwa  eine 
Stunde  lang  dauerten,  wurden  durch  den  Ausbruch  der  jetzigen  Erkrankung  hinsicht- 
lich  ihrer  Haufigkeit  und  Eigenart  nicht  verandert.  Sie  hat  dabei  keine  Schmerzen, 
aber  ein  ausgesprochenes  Angstgeflihl  und  ein  Gefiihl  von  „Zusammenziehen"  im 
Kopf  und  im  Genick,  sowie  vor  allem  heftiges  Herzklopfen.  Der  Anfall  setzt  akut 
ohne  erkennbare  nahere  Veranlassung  und  Vorboten  ein  und  hort  plotzlich  auf  mit 
nachfolgendem  gutem  Befinden. 

Befund  wahrend  der  ersten  Aufnahme  vom  20.  III.  bis  2./ VIII.  1897. 
Ziemlich  groCe,  grazil  gebaute  Frau  von  schwachlicher  Muskulatur  und  mittlerem 
Ernahrungszustand.    Haut  und  Schleimhaute  sehr  blai3  (Hamoglobin  50—55  Proz.. 
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Leukocyten :  8000,  Erytbrocyten :  3  275  000).  Temperatur  stets  normal ;  Appetit  und 
Schlaf  stets  in  Ordnung.    Keine  auf  Lues  verdachtige  Residuen. 

Psychisch:  keine  Storungen  (auch  keine  Zwangsaffekte). 

Kopf.  Hirnscbadel  ohne  Besonderheiten.  Die  Funktion  der  Hirnnerven  voll- 
standig  normal,  insbesondere  anch  das  Verhalten  der  Angenbewegungen,  der  Pupillen- 
reaktion,  des  Sebverniogens  und  der  Sprache. 

Die  Hals-,  Brust-  und  Bauchorgane  sind  gesund;  nur  leichte  Struma,  alte 
Striae  und  schlaffe  Baucbdecken.  Die  Columna  vertebralis  nirgends  druck-  oder  klopf- 
empfindlich  und  von  normaler  Konfiguration. 

ObereExtremitaten:  Muskulatur  etwas  schwach  entwickelt,  doch  nirgends 
Atrophien ;  aktive  und  passive  Bewegungen  frei,  schmerzlos,  physiologisch  ausgiebig, 
Handedruck  beiderseits  gleich  stark,  nicht  besonders  kraftig;  robe  Kraft  der  Arme 
subjektiv  gegen  friiber  deutlich  herabgesetzt.  Kein  Intentionstremor ;  keine  aus- 
gesprochene  Ataxie,  feinere  Bewegungen  im  linken  Arm  aber  etwas  un- 
sicber.  Die  Sebnenreflexe  auslosbar,  links  etwas  lebhafter  als  recbts.  S en- 
si  bil  it  at  vollig  normal. 

Untere  Extremitaten:  Bei  Eiickenlage  im  Bett  sind  die  Beine  in  Hiift- 
und  Kniegelenken  ziemlicb  stark  gebengt,  die  Fufigelenke  etwas  plantar- 
flektiert  bei  deutlicber  Dorsalflexion  der  Grundpbalangen  der  Zehen  (besouders  der 
groCen  Zebe) ;  infolge  der  sebr  starken  A  d  cl u  k  t  o  r  e  n  k o  n  t  r  a  k  t  u  r  sind  dabei  die 
medialen  Knieflacben  und  die  inneren  Fuflrander  fest  aneinander  gepreGt.  Passive 
Bewegungen:  infolge  der  ungemein  starken  Spasmenist  die  Beugung  der 
Oberschenkel  im  Hiiftgelenk  fast  ganz  unmoglich;  die  Adduktoren  in  starker, 
stetiger,  tonischer  Anspannung.  Passive  Streckung  der  Kniee  wegen  der 
tonischen  Verktirzung  der  Kniebeuger  sebr  erschwert.  Im  Bett  ist  infolge  der 
auCerordentlichen  starken  Adcluktorenkontraktur  aucb  mit  Gewalt  eine  Ab- 
duktion  der  aneinander  gepreliten  Kniee  nicbt  iiber  12  cm  Entfernung  der  beiden 
inneren  Flacben  voneinander  moglicb.  Kreuzt  man  die  Beine,  so  stoBt  die  Ad- 
duktion  derselben  auf  keinen  besonderen  Widerstand;  die  Beine  konnen  leicht 
derart  gekreuzt  werden,  daft  jeder  Fufi  auf  dem  anderseitigen  Bettrand  liegt. 
Passive  Bewegungen  nur  in  den  Zehengelenken  und  voriibergehend  aucb  im 
linken  FuCgelenk  obne  wesentlicbe  Stoning.  Die  aktive  Bewegung  in  der 
gewohnlicben  Lage  der  Beine  im  Bett  (s.  ob.)  ist  schon  wegen  der  ungemein  starken 
Adduktorenspannung  und  des  dadurcb  bewirkten  boben  Reibungswiderstands  in 
den  aneinander  gepreCten  Knieen  sehr  erscbwert.  Die  moglicben  aktiven  Bewegungen 
werden  desbalb  durcb  Kreuzung  der  Beine  erleiehtert.  Wabrend  aucb  in  dieser 
Stellung  links  nur  zeitweise  maCig  ausgiebige  Zebenbewegungen  und  eine  gering- 
fiigige  Streckung  des  Knies  moglicb  sind,  kann  die  Patientin  recbts  leicbte  Beuge- 
und  Streckbewegungen  in  dem  Kniegelenk  und  geringe  Aktionen  in  den  Fufi-  und 
Zebengelenken  ausfiihren;  gelegentlicb  ist  aucb  obne  Kreuzung  der  Beine  eine  voll- 
standige  Streckung  des  recbten  Oberscbenkels,  eine  nochmalige  Beugung,  die  dann 
stets  mit  einer  starken  Dorsalflexion  des  FuCes  verlauft,  jedocb  nur  selten  moglich. 
Die  Muskelspasmen  sind  wecbselnd,  so  dal]  beide  Beine  abwecbselnd  starker  gestreckt 
bzw.  gebeugt  sind.  Voriibergebend  sind  einige  Muskeln,  namentlicb  die  Waden- 
muskeln,  ganz  schlaff;  auf  diese  Erscblaffung  folgt  aber  sofort  eine  erbebliche  reflek- 
toriscbe  Hypertonic  bei  Druck  auf  diese  Muskeln  oder  bei  dem  Versucb  passiver  Be- 
wegungen. Die  Patellarsebnenreflexe  sind  beim  Fehlen  starkerer  Spasmen 
beiderseits  unter  Yerbreiterung  der  reflexogenen  Zonen  gesteigert,  ebenso  die  Acbilles- 
sebnenreflexe ;  beiderseits  ausgesprocbenes  FuCphanomen.  Hautreflexe  an  beiden 
Beinen  beim  Kneifen,  Kitzeln,  Streicben  an  den  verschiedensten  Stellen  sebr  lebbaft; 
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am  leichtesten  von  der  FuCsohle  aus  auslosbar ;  weiter  aufwarts  sind  immer  starkere 
Reize  notig.  Beim  Streichen  oder  Stechen  an  den  FuCsohlen  sehr  starke  Reflex- 
bewegungen,  die  mit  einer  Dorsalflexion  der  groCen  Zehe,  dann  der  iibrigen  Zehen 
beginnen,  daranf  Dorsalflexion  des  FuBes,  Knie-  und  Hiiftbeugung.  Besonders  auf- 
fallend  ist  dabei  eine  deutliche  nnd  erhebliche  Anspannung  des  Musculus  sartorius, 
der  etwa  1 — 2  Sekunden  lang  tonisch  vorspringt,  urn  dann  erst  langsam  einzu- 
sinken.  Derartige  Eeflexe  an  den  Beinen  sind  auch  durch  langen  Druck  auf  die 
Bauchhaut  auszulosen.  Eine  eigentliche  Muskelatrophie  an  den  Beinen  fehlt,  nur 
sind  die  Extensoren  an  Unter-  und  Oberschenkel  verhaltnismafiig  scblechter  entwickelt 
als  die  Wadenmnskeln  und  Beuger  am  Femur.  Die  Sensibilitat  an  den  Beinen  ist 
durchaus  normal,  ebenso  am  Rumpf. 

Wird  die  Patientin  auf  die  Beine  gestellt,  so  kann  sie  beim  Aufstiitzen 
auf  beide  Arme  steben  mit  leicht  zum  Korper  gebengten  OberschenkeJn  und  mafiig 
gebeugten  Kniegelenken ;  sie  tritt  dabei  nur  mit  der  vorderen  Halfte  des  Fufles  auf 
und  halt  die  Haeken  in  die  Luft.  Gehen  ist  gegenwartig  unmoglich,  weil  die 
starke  Adduktorenkontraktur  das  Aneinandervorbeibewegen  der  Kniee  unmoglich 
macht. 

Stuhlentleerung  in  Ordnung;  Urinentleerung  im  allgemeinen  un- 
gestort,  nur  hier  und  da  plotzlicher  Harndrang  und  starkeres  Pressen  bei  der  Ent- 
leerung  notig. 

Behandlung:  Bader,  Elektrizitat,  Arsenpillen. 

1.  /V.  1897.    Gutes  Allgemeinbefinden;  Gewichtszunahme  7  Pfund. 

14./V.  1897.  Anfall  von  plotzlicher  hochgradiger  Tachycardie  (208  Pulse  in 
der  Minute)  mit  Herzklopfen,  Schwindel,  Abgeschlagenheit;  Herztone  dabei  voll- 
kommen  rein  und  Herzaktion  durchaus  regelmaCig;  keine  Herzdilatation.  Dauer 
23/4  Stunden. 

6./VII.  1897.  Seit  einigen  Tagen  Parasthesien  im  rechten  Unterarm  bis  in  die 
Finger  herab  („Gefiihl,  als  ob  etwas  warmes  Wasser  herunterlaufe"). 

Zeitweise  mafiige  Schmerzen  in  beiden  Hiiften  und  Knieen,  die  anscheinend 
mit  den  tonischen  Spasmen  zusammenhangen  (s.  ob.). 

26./VII.  1887.    Wiederum  ein  tachycardischer  Anfall. 

2.  /VIII.  1897.    Auf  Wunsch  Entlassung. 

Wiederaufnahme  am  7./T.  1900.  Seit  der  Entlassung  hat  sich  das  Be- 
finden  der  Patientin  ganz  allmahlich  verse hlechtert;  sie  ist  jetzt  voll- 
kommen  bettlagerig  und  klagt  iiber  schmerzhafte  krampfartige  Spasmen  der  Arm- 
und  Beinmuskulatur ;  auCerdem  leidet  sie  angeblich  an  hanfigerem  Harndrang  mit 
zeitweisem  Harntraufeln  und  Verstopfung. 

Befund  am  14. /V.  1900:  Ziemlich  starke  Anamie;  im  Vergleich  zu  friiher 
reduzierter  Ernahrungszustand.  Nie  Kopf-  oder  Riickenschmerzen ,  auch  keine 
sonstigen  cerebralen  Allgemeinsymptome.  Die  Funktion  der  Hirnnerven  durchaus 
normal;  auch  Papillenveranderungen  fehlen. 

Obere  Extremitaten:  Die  Arme  meist  im  Ellenbogen  rechtwinklig  ge- 
beugt,  die  Oberarme  am  Rumpf  anliegend,  die  Vorderarme  proniert,  die  Daumen 
gestreckt  (sog.  Affenhand),  die  Finger  gebeugt.  Thenar,  Hypothenar,  Adductor  pollicis, 
die  Interossei  sind  beiderseits  hochgradig  atrophisch,  ebenso  die  Strecker  am 
Vorderarm,  wahrend  die  Beuger  am  Vorder-  und  Oberarm  noch  ganz  leidlich  sind 
(etwa  wie  bei  einem  mageren  Phthisiker !).  In  beiden  Pectorales  majores  grubige 
Vertiefungen ;  die  Deltoidei  nicht  lokal  atrophisch.  Fibrillare  Zuckungen  trotz  sehr 
haufig  wiederholter  und  langerBeobachtung  niemals  zu  sehen.  Bei  passivenBewegungen 
ziemlich  starkeRigiditat,  namentlich  der  Oberarm-  und  Schultermuskeln,  sowie 
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insbesondere  der  Adduktoren  des  Oberarms;  geringe  Rigiditat  der  Vorderarni- 
muskeln ;  Rigiditat  fast  fehlend  bei  Bewegungen  in  den  Handgelenken  nnd  Fingern. 
Aktive  Erhebung  beider  Arme  bis  zur  Horizontalen  nur  sehr  iniihsam  und  un- 
vollkommen  moglich.  Aktive  Streckung  des  rechten  Vorderarms  ganz  unmoglich, 
des  linken  sehr  erschwert;  die  Bengnng  dagegen  gelingt  beiderseits,  aber  nur  in 
ganz  geringem  Mafie ;  die  Rotationsbewegung  stark  eingeschrankt.  Die  aktive  Be- 
wegnng  in  den  Handgelenken  nur  nock  ganz  schwach  und  unvollstandig;  Finger- 
streckung  ist  rechts  ganz  unmoglich  (links  in  den  Grundphalangen  noch  spurweise), 
ebenso  beiderseits  die  Fingerbeugung ;  der  Daumen  beiderseits  ganz  unbeweglich. 
Sehnenreflexe  am  reckten  Arm  mit  Sicherheit  nur  im  Triceps  und  auch  hier 
schwach  auszulosen;  links  sind  Sehnenreflexe  nur  noch  in  einzelnen  Muskeln  zu 
erzielen,  so  von  der  Gegend  des  Lig.  carpi  volare  aus.  Sensibilitat  intakt.  Elek- 
trische  Unter  sue  hung:  die  Muskulatur  des  Ober-  und  Vorderarmes  reagiert 
gut  auf  faradischen  und  galvanischen  Strom;  auch  von  den  Nerven  aus  gute  Er- 
regbarkeit.  In  den  kleinen  Handmuskeln,  namentlich  im  Adductor  pollicis,  keine 
deutliche  Reaktion  bei  beiden  Stromarten,  aber  auch  keine  ausgesprochen  tragen 
Zuckungen. 

U nter e  E  xtr  em  itaten:  Bei  bestandiger  Rlickenlage  sind  die  Beine  in  den 
Hiiften  stumpfwinklig,  in  den  Knieen  spitzwinklich  gebeugt,  die  Fufigelenke  im 
rechten  Winkel,  die  Zehen  und  namentlich  die  groCe  Zehe  dorsalflektiert,  die  End- 
phalangen  leicht  gebeugt ;  beide  Beine  sind  etwas  nach  links  umgesunken,  der  linke 
FuC  durch  tonische  Kontraktion  des  Tibialis  anticus  in  Varusstellung.  Die  A  d  d  u  k  - 
torenkontraktur  ist  so  stark,  dafi  zur  Vermeidung  von  Decubitus  ein  Watte- 
polster  zwischen  die  aneinander  geprefiten  Kniee  geschoben  werden  muC.  In  dieser 
Stellung  sind  die  Beine  aktiv  fast  unbeweglich,  nur  mit  Hilfe  des  Beckens  ist 
eine  leichte  Verschiebung  moglich.  Aufierdem  gelingen  zeitweise  maftige  Beuge- 
bewegungen  und  in  allerdings  ganz  geringem  MaBe  auch  leichte  Streckbewegungen 
in  den  Kniegelenken.  Die  Muskulatur  der  Beine  ist  recht  atrophisch,  relativ  am 
starksten  vielleicht  der  Extensor  quadriceps  und  der  Tibialis  anticus.  Die  magereu 
Muskeln  fiihlen  sich  fast  durchweg  fest  d.  h.  hypertonisch  an;  erschlaffen  sie  einen 
Moment,  so  kann  man  sie  durch  kurzen  Druck  auf  ihre  Substanz  zu  starker  teta- 
nischer  Kontraktion  ohne  eigentlichen,  sichtbaren  Bewegungseffekt  bringen.  Die 
gewohnlich  schlaffen  Sehnen  der  Kniebeuger  spannen  sich  ebenfalls  bei  Druck 
auf  Sehnen  oder  Muskeln  2 — 3  Sekunden  lang  tetanisch  an.  Fibrillare  Zuckungen 
fehlen  vollig ;  doch  manchmal  spontane  tonische  Kontraktionen  im  Extensor  hallucis, 
den  Kniebeugern  und  dem  Sartorius.  Bei  passiven  Bewegungen  enorme  Steigerung 
der  Hypertonic  P  a  t  e  1 1  a  r  s  e  h  n  e  n  r  e  f  1  e  x  e  z.  Z.  anscheinend  wegen  der  Muskel- 
steifigkeit  nicht  zu  erzielen,  beim  Nachlassen  der  Spannung  ausgesprochener  Fufi- 
klonus.  Die  Hautreflexe,  insbesondere  die  FuOsohlenreflexe  ungemein  lebhaft ;  von  den 
verschiedensten  Stellen  der  Fufisohle,  vom  FuCriicken  und  den  seitlichen  FuBrandern  aus 
ist  beiderseits  eine  starke,  isolierte,  tonische  Dorsalflexion  der  groCen  Zehen  zu  erzielen. 

Sensibilitat:  Die  leiseste  Beruhrung  an  den  Beinen  wird  ganz  normal 
empfunden;  dagegen  Schmerzempfindung  am  rechten  Bein,  ebenso  wie  die  Kalte- 
empfindung  etwas  herabgesetzt;  kalt  wird  hier  als  warm  bezeichnet;  Drucksinn 
dabei  normal,  ebenso  das  Lagegefiihl. 

Aufsetzen  im  Bett  ganz  unmoglich;  die  Glutaei  und  Ruckenmuskeln  sind  sehr 
atrophisch,  ebenso  auch  die  Cucullares;  die  Infra-  und  Supraspinal  sind  kraftig,  die 
Rhomboidei  dagegen  und  die  langen  Ruckenmuskeln  scheinen  geradezu  zu  fehlen. 
Kopfbewegungen  noch  moglich,  ebenso  Heben  der  Schultern  (aber  schwach!). 

Menstruation  bis  jetzt  regelmaCig.    Sehr  haufiger,  ungestiimer  Harndrang; 
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ist  nicht  das  Nachtgeschirr  zur  Hand,  so  geht  der  Urin  ins  Bett.  Sie  hat  dabei 
das  Gefiihl,  als  ob  sie  sehr  viel  Wasser  entleeren  raiiCte,  wahrend  doch  nur  ein 
„paar  Tropfen"  kommen.  Das  Zuriickhalten  des  Stuhles  ist  ebenfalls  erscliwert 
(ging  verschiedentlich  ins  Bett!). 

27./VI.  1900.  Tachycardischer  Anfall  von  4stiindiger  Dauer.  200  Pulse,  plotz- 
licher  Beginn,  rasches  Verschwinden,  keine  Schmerzen  dabei,  nur  starkes  Herzklopfen, 
Oefiihl  von  Mattigkeit  und  leichte  Dyspnoe;  Respir.  28,  leichte  Cyanose  im  Gesicht 
nnd  an  den  Nageln. 

14. /VII.  1900.  2  tachycardische  Anfalle  von  2  bzw.  3stundiger  Dauer,  ein 
weiterer  am  15./IX.  1900. 

21./XI.  1900.  In  der  Nacht  3mal  in  Abstanden  von  je  einer  Stunde  tachy- 
cardische Anfalle  von  je  1/2  Stunde  Dauer. 

10.  /I.  1901.  Zeitweise  leichte  Schmerzen  in  den  Schultern  und  in  den  Armen. 
Fast  ausschliefilich  Zwerchfellsatmung.  Die  kleinen  Fumnuskeln  sind  nicht  erheblich 
atrophisch,  aber  die  Dorsalflektoren  am  Unterschenkel.  Der  Quadriceps  jetzt  fast 
ganz  fehlend.  Fufiklonus  nicht  mehr  auszulosen.  Schmerzempfindung  vom  Epi- 
gastrium abwarts  abgeschwacht. 

11.  /I.  1901.  In  den  atrophischen  Muskeln  nirgencls  deutliche  Entartungsreaktion ; 
audi  in  den  sehr  atrophischen  Handmuskeln  kurze  blitzartige  Zuckungen  bei  etwas 
starkeren  Stromen  K  Z  >  A  Z  (ebenso  in  den  kaum  fiihlbaren  Resten  des  Quadriceps 
cruris.) 

9./VII.  1901.  Menses  seit  mehreren  Monaten  ausgeblieben ;  zwei  tachycardische 
Anfalle  mit  einer  kurzen  Zwischenpause. 

16./VII.  1901.  Muskulatur  an  den  Beinen  sehr  stark  abgemagert;  am  Ober- 
schenkel  am  meisten  der  Quadriceps,  weniger  stark  die  Beuger  und  die  Adduktoren, 
am  Unterschenkel  am  meisten  die  Dorsalflektoren,  weniger  die  Waden.  Haut 
trocken,  abschilfernd ;  aktive  Beweglichkeit  der  Beine  aufgehobeu.  —  Sensibilitat  an 
den  Beinen:  Beruhrungsempfindung  ungestort,  Schmerzempfindung  vorhanden,  aber 
etwas  herabgesetzt.  Drucksinn  nur  an ''  den  distalen  Enden  abgeschwacht.  Lage- 
empfindung  in  den  Zehen  schlecht ;  in  den  iibrigen  Gelenken  nicht  zu  priifen.  Tempe- 
ratursinn  gut.  Die  Bauchdeckenreflexe  fehlen ;  keine  Anspannnng  der  Bauchmuskeln 
heim  Versuch,  sich  aufzurichten. 

4./VIII.  1901.  Die  Lahmung  der  Arme  starker  als  dem  Grade  der  Atropine 
entspricht.  Direkte  mechanische  Erregbarkeit  der  Muskulatur  daselbst  gut.  Sensi- 
hilitat  in  den  oberen  Extremitaten  vollkommen  ungestort.  Trotz  der  starken  Muskel- 
atrophien  niemals  fibrillare  Zuckungen  noch  elektrische  Entartungsreaktion.  Daumen 
und  Finger  absolut  paralytisch. 

Tachycardischer  Anfall;  bemerkt  dabei  schon  tags  zuvor  das  Herannahen  von 
schnell  voriibergehenden  Angstzustanden  mit  dem  Gefiihl  „heftiger  und  schnellerer" 
Herzstofie. 

2./XI.  1901.  Der  Musculus  sartorius  beiderseits  auffallend  gut  erhalten.  Die 
FiiGe  hangen  jetzt  in  einer  der  Peroneuslahmung  entsprechenden  Stellung  herab, 
aber  mit  dorsalflektierten  Zehen.  Die  passive  Beugung  der  Unterschenkel  abnorm 
stark  moglich ;  die  Wade  kann  mit  Leichtigkeit  bis  zum  Hacken  an  die  Hinterflache 
des  Oberschenkels  gebracht  werden.  Temperaturempfindung  an  den  Unterschenkeln 
vielleicht  etwas  abgeschwacht. 

Fast  vollige  Paraplegie  der  Arme;  nur  geringfiigige  Supination  des 
rechten  Arines  moglich.    Hypertonie  im  Biceps  nicht  mehr  nachweisbar. 

Der  Urin  kann  hochstens  3  Stunden  gehalten  werden;  willkiirliche  Entleerung 
Muller,  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  und  Riickenmarks.  18 
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unmoglich.  Entleerungen  gewohnlich  in  1j2  stiindigen  Pansen  und  zwar  in  einzelnen 
Stolen  nnd  in  ungefahr  gleicher  Menge ;  kurze  Zeit  zuvor  das  Gef  iihl  eines  Dranges. 

16./XI.  1901.  Trotz  der  enormen  Atrophien  einzelner  Mnskeln  bei  etwas 
starkeren  Stromen  die  erhaltenen  Muskelbiindel  faradisch  und  galvanisch  mit  blitz- 
artigen,  kurzen  Zuckungen  reagierend. 

26./XI.  1901.  MaCiges  Abweichen  der  feine  fibrillare  Zuckungen  und  auch 
grobere  Unruhe  zeigenden  Zuuge  nach  links.  Das  Gaumensegel  sich  gut  hebencl, 
die  Uvula  aber  etwas  nach  links  gerichtet.  Beim  Sprechen  Gefiihl  leichter  Behinde- 
rung,  aber  erst  seit  dem  Fehlen  der  oberen  Schneidezahne. 

11. /I.  1902.  Decubitus  am  Kreuzbein;  bei  Druck  auf  das  Geschwiir  und  die 
Peripherie  desselben  stets  tonische  Kontraktion  im  Sphincter  ani  und  Hebung  der 
inneren  Beckenmuskulatur. 

24./I.  1902.  Leichter  Nystagmus  in  den  seitlichen  Endstellungen.  Decubitus 
sich  verschlimmernd,  Cystitis;  Odem  an  den  Beinen,  Fieber,  Schiittelfroste. 

3.  /II.  1902.    Tachycardischer  Anfall  (224  Pulse!);  etwas  Brechneigung  dabei. 

4.  /II.  1902.  Zwei  weitere  tachycardische  Anfalle ;  zunehmende  teigig-odematose 
Schwellung  des  linken  Armes. 

8./IIL  1902.  Emacatio  maxima  universalis ;  keine  weiteren  bulbaren  Symptome. 
Aufrichten  des  Kopfes  vom  Kissen  unmoglich.  Absolute  Paralyse  der  Beine  bei  voll- 
kommen  intakter  Beriihrungsenipfindung.  Sehnenreflexe  an  den  Armen  nicht  aus- 
losbar. 

18./III.  1902.    Unter  zunehmender  Benommenheit  Exit  us. 

Autopsie  am  19./III.  1902.  Die  Leichendiagnose  lautet:  Multiple  Skle- 
rose  desGehirns  und  Biickenmarks  (cf.  Tafel  I,  Figur  3) ;  cnmpose  Pneumonie 
im  linken  Unterlappen ;  geringe  fibrinose  Pleuritis  links.  Alte  atheromatose  Prozesse 
an  der  Mitralis  und  Tricuspidalis.  Geringe  braune  Atrophie  des  Herzens.  Struma; 
Stauungsleber ;  Perihepatitis.  Multiple  Blutungen  in  der  Milz.  Decubitus  iiber  beiden 
Trochanteren  und  dem  Kreuzbein. 

Kleinhirn  (Schragschnitte  durch  die  ganze  Hemisphare  rechts  und  links): 
Im  Marklager  links  zwei  kleine  Herde. 

Schnitt  durch  Kleinhirn  und  Medulla  oblongata  (hinterer  Teil  der 
Bautengrube) :  Keine  Besonderheiten;  insbesondere  auch  Pyramid enbahn  ganz  normal. 

Schnitt  zwischen  den  vorderen  und  hinterenVierhugeln:  Ein 
kaum  stecknadelkopfgroCer  Herd  in  der  basal-lateralen  Partie  der  Pedunc.  (in  der 
Peripherie  der  Pyramidenbahn). 

Schnitt  durch  die  Mitte  und  das  hintere  Ende  der  Briicke:  voll- 
kommen  normal. 

Medulla  oblongata  in  Hoke  des  Glossopharyngeus-Vaguskerns 
und  des  XII.  Kerns,  ebenso  wie  direkt  unterhalb  der  Oliven  normal. 

Schnitt  durch  die  Pyramidenkreuzung:  Ziemlich  grofler  Herd  inner- 
halb  der  Pyramidenkreuzung  (5  :  2  mm) ;  die  breitere  Basis  an  der  Peripherie. 

Schnitt  dicht  unterhalb  der  Pyramidenkreuzung:  Herd,  der 
die  Vorderstrange  beiderseits  einnimmt  und  ein  zweiter  Herd  im  Hinterstrang7 
Hinterhorn  sowie  im  hintern  lateralen  Abschnitt  des  Seitenstrangs  rechts. 

2.  Halssegment:  V orderstrange  beiderseits  und  vordere  Kommissur  befallen ; 
leichte  Lichtung  in  den  Gollschen  Strangen.  Herd  an  der  Peripherie  des  Seiten- 
stranges  links  (2  :  1  mm) ;  symmetr.  rechts  deutliche  Lichtung.    Wurzeln  o.  Bef. 

4.  Halssegment:  Ganze  linke  Half te  befallen  bis  auf  den  Gollschen  Strang, 
ebenso  reenter  Vorderstrang ;  kleiner  Herd  im  rechten  Seitenstrang  mit  maBiger 
Lichtung.    Wurzeln  o.  Bef. 
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6.  Halssegment:  Symmetric;  Vorderstrange,  graue  Kommissur,  medialer  Teil 
der  Vorderseitenstrange  beiderseits  befallen.  Herd  erstreckt  sich  recbts  mit  einem 
2  mm  breiten  Fortsatz  an  die  Peripberie  des  Seitenstranges,  bleibt  aber  davon  nocb 
durch  gelichtete  Randzone  getrennt.  Gollsche  Strange  beiderseits  etwas  gelichtet. 
Eiformiger  Herd  im  Hinterstrang,  der  ebenfalls  durch  scbmalen  Saum  von  der 
Peripherie  getrennt  ist. 

7.  Halssegment:  fast  symmetrisch,  ahnlich  wie  6.  Beide  Vorderstrange  und 
mediale  Teile  der  Vorderhorner,  dann  hintere  Abschnitte  beider  Seitenstrange  „ent- 
markt" ;  linke  Seite  >  rechte  befallen. 

1.  Brustsegment:  Symmetric  Nur  die  dorsalen  Teile  der  Hinterstrange 
beiderseits  erhalten. 

6.  Brustsegment:  Beide  Seitenstrange  in  gleichgelegenen  Abschnitten  „ent- 
markt-';  nur  die  hinteren  Abschnitte  beiderseits  noch  erhalten. 

8.  Brustsegment:  Rechte  Halfte  fast  ganz  „entmarkt",  links  nur  ein  Teil 
erhalten,  der  den  hinteren  Abschnitten  der  Seitenstrange  und  Hinterstrange  ent- 
spricht,  und  aufierdem  der  allerdings  stark  gelichtete  linke  Vorderstrang. 

12.  Brustsegment:  Fast  symmetrisch.  Hauptsachlich  befallen  beide  Seiten- 
strange; links  nur  noch  vordere  Halfte  des  Vorderstranges  und  basal-laterale 
Teile  der  Hinterstrange  erhalten ;  rechts  die  entsprechende  Halfte  des  Vorderstranges 
etwas  besser  erhalten;  im  Seitenstrang  nur  noch  schmale  periphere  Randzone  er- 
halten; die  Hinterstrange  rechts  und  in  ihren  lateralen  Teilen  starker  gelichtet. 

1.  Lumbalsegment:  1.  >  r. ;  links  ganzer  Seitenstrang  und  Hinterhorn  bis 
auf  die  Kuppe  befallen;  noch  erhalten  Vorderstrang  links  und  schmale  periphere 
Randzone  an  den  Hinterstrangen  und  den  hinteren  Abschnitten  der  Seitenstrange. 
Rechts  Seitenstrange  gelichtet,  ebenso  wie  mediale  Partien  der  Vorderstrange 
beiderseits;  ganz  ungefarbt  rechts  Hinterstrange  und  mediale  Teile  der  Seiten- 
strange. 

2.  Lumbalsegment:  annahernd  Symmetric  Ovaler  Herd  im  Hinterstrang, 
der  von  der  Peripherie  durch  eine  Randzone  noch  getrennt  ist.  In  der  Peripherie 
beider  Seitenstrange  Herde. 

4.  Lumbalsegment:  von  der  Peripherie  des  linken  Seitenstranges  l1^  mm 
breiter,  2'/2  mm  langer  Herd,  der  Basis  des  linken  Vorderhorns  zueilend. 

5.  Lumbalsegment:  vollig  „entmarkt" ;  der  Seitenstrang  im  hinteren,  den 
Hinterhornern  angrenzenden  Teil  jedoch  nur  gelichtet, 

Unteres  Sacralmark,  Con  us,  Cauda  normal. 

Schnitte  aus  den  verschiedenen  Hohen,  die  nach  van  Gieson,  Marchi, 
Mall  or  y  gefarbt  sind,  ergeben  das  im  Kapitel:  Pathologische  Anatomie  und  Patho- 
genese  geschilderte,  fiir  die  multiple  Sklerose  typische  histologische  Verhalten. 
Wesentliche  GefaCveranderungen  fehlen;  nirgends  „areolarer"  Typus. 

Nach  der  Nifllschen  Methode  gefarbte  Schnitte  aus  den  verschiedenen 
Hohen  des  Ruckenmarks :  Verhalten  des  Tigroids  in  den  normal  geformten  Ganglien- 
zellen  auch  der  Vorderhorner  ohne  Besonderheiten. 

Spinalganglien  und  Wurzeln  (untersucht  wurden  6  aus  verschiedenen 
Hohen):  vollkommen  normales  Verhalten. 

Periphere  Ner  ven  (untersucht  sind:  Peroneus  links,  Ulnaris  links;  Cruralis, 
Median.,  Radial,  rechts;  Ischiad.  beiderseits):  weder  herdformige  noch  strangartige 
Erkrankung. 

Muskulatur  (untersucht  wurden  der  linke  Tibial,  ant.,  der  Biceps  brachii 
rechts,  der  Opponens  poll,  beiderseits,  der  Supinat.  long,  rechts  und  Triceps  brachii 
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links):  die  ausgesprochenen  Zeichen  der  einfachen,  namentlich  im  Opponens  weit 
fortgeschrittenen  Atrophie  (Abnahme  des  Faservolumens,  Kernvermehrimg,  Ver- 
mehrung  des  interstitiellen  Fett-  bzw.  Biudegewebes). 

Ziisammeiifassung:  Eine,  bei  ihrem  Tode  40  Jalire  alte  Frau, 
welche  seit  dem  18.  Lebensjahr  an  paroxysmaler  Tachycardie  leidet, 
bemerkt  olme  erkennbare  Ursache  im  Alter  von  27  Jahren  wahrend 
langerer  Zeit  ein  Gefiihl  von  Taubheit  in  den  Fingerspitzen  und  drei 
Jalire  spater  neben  „Brennen"  in  den  Fuftsohlen  eine  ganz  allmah- 
licli  zunehmende,  spater  mit  stets  starker  werdender  Muskelsteifigkeit 
sich  verbindende  Schwache  beider  Beine.  Danach  treten  langsam 
sich  steigernde  Kraftlosigkeit  der  Arme  mit  Taubheitsgeftihl  daselbst 
und  leichte  Blasenstorungen  auf.  Niemals  starkere  Sclimerzen,  nie 
anderweitige  cerebrospinale  (insbesondere  cerebrale  und  bulbare) 
Symptome. 

Befund  im  Jalire  1897.  Gutes  Allgemeinbefinden  trotz  Ana- 
mie.  Psyclie  olme  Bes.;  Funktion  der  Hirnnerven  intakt;  zeitweise 
tacliycardische  Anfalie. 

Arme:  Subjektiv  empfundene,  objektiv  kaum  nacliweisbare  Ab- 
schwacliung  der  motorisclien  Kraft  beiderseits;  leichte  Unsiclierlieit 
der  feineren  Bewegungen  und  mafiige  Steigerung  der  Selmenreflexe 
links;  voriibergehend  Parastliesien  im  rechten  Unterarm. 

Beine:  spastisclie  Paraparese ;  selir  starke  Hypertonie,  besonders 
der  Adduktoren;  gesteigerte  Sehnenreflexe,  lebhafte  FuBsohlenreflexe 
mit  tonisclier  Dorsalflexion  der  grofien  Zelie. 

Keine  wesentliclien  Sclimerzen,  insbesondere  nie  Kopf-  oder 
Kiickenschmerzen ;  keine  Muskelatropliien.  Sensibilitat  am  ganzen 
Korper  vollig  normal;  leichte  Blasenstorung. 

Weiterer  Verlauf:  Ganz  allmahliche  Progression. 
(Keine  Eemissionen  oder  Schlibe.) 

Arme:  Bei  normaler  Sensibilitat  allmahliche  Entvvicklung  einer 
fast  vollstandigen  Paraplegie  mit  Hypertonic  der  Schulter  —  und  Ober- 
armmuskulatur,  Abschwachung  bzw.  Aufhebung  der  Selmenreflexe 
am  Unterarm,  sowie  mit  hochgradiger  Atrophie,  besonders  im  Thenar, 
Hypothenar,  den  Interossei  beiderseits  und  im  geringeren  MaBe  auch 
in  den  Cucullares  und  den  Pectorales  maiores  ohne  fibrillare  Zuckungen 
und  ohne  Entartungsreaktion. 

Beine:  Die  sich  noch  verstarkende  spastisclie  Lahmung  ver- 
bindet  sich  mit  zunehmender  Atrophie  der  Muskulatur,  die  sich  be- 
sonders im  Quadriceps  und  den  Dorsalflektoren  der  Unterschenkel 
geltend  macht.  Nach  vorilbergehender  mafiiger  Abstumpfung  der 
Schmerz-  und  Kalteempfindung  rechts,  spater  geringfiigige  Ab- 
schwachung des  Drucksinns  und  des  Lagegefiihls  in  den  distalen 
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Enden  der  unteren  Extremitaten  und  leiclite  Herabsetzung  der 
Schmerzempfindung  vom  Epigastrium  abwarts  bei  iiberall  vollkommen 
intakter  Beriihrungsempfindung. 

Eumpf:  Die  Glutaei  und  langen  Rlickenmuskeln  stark  atrophisch, 
ebenso  die  Rhomboidei;  Parese  der  Bauchmuskeln ;  fehlende  Bauch- 
deckenreflexe.  Sensibilitat  bis  auf  die  Abstumpfung  der  Schmerz- 
empfindung  vom  Epigastrium  abwarts  intakt. 

Menses  erst  spat  sistierend;  Incontinentia  urinae  et  alvi. 

Erst  5  Monate  vor  dem  Tode  matfiges  Abweichen  der 
fibrillare  und  fasciculare  Zuckungen  zeigenden,  niclit  atrophischen 
Zunge  nach  links  und  kaum  2  Monate  ante  mortem 
leic liter  Nystagmus  in  den  seitlichen  Endstellungen; 
s o n s t  n i e m a  1  s  cerebrale  o d e r  b u  1  b a r e  S  t  o  r  u  n  g  e  n.  Me 
stark  ere  Schmerzen;  nur  gelegentlich  schmerzhafte,  spontane,  tonische 
Kontraktionen  der  Muskulatur. 

Tod  nach  fast  13 jahriger  K  r  a  n  k  h  e  i  t  s  d  a  u  e  r. 

Die  Epikrise  muJ3  zugeben ,  daS  in  diesem  Fall *)  Krankheits- 
verlauf  und  Symptomenkomplex  eher  zu  der  Diagnose  einer  ecliten 
spastischen  Spinalparalyse  als  einer  multiplen  Sklerose  berechtigten. 
Es  handelte  sich  urn  eine  ganz  allmahliche  Entwicklung  eines  rein 
spinalen,  durch  spastische  Paresen  der  auffallig  stark  hypertonischen 
unteren  und  oberen  Extremitaten  charakterisierten  Symptomenkomplexes 
bei  ungemein  langsamem,  13  Jahre  dauernden,  von  Scliiiben  und 
Remissionen  vollkommen  freien  Krankheitsverlauf  und  bei  konstantem 
Fehlen  aller  cerebralen  und  bulbaren  Ersclieinungen  der  multiplen 
Sklerose  —  von  den  terminalen  Krankheitsstadien  abgesehen.  Es 
wurde  demgemaB  audi  die  Diagnose  einer  primaren  Seitenstrang- 
sklerose  gestellt  und  bei  den  spaterhin  auftretenden  aunerst  starken 
Muskelatrophien,  namentlich  in  den  Armen,  in  Erinnerung  an  die  nahe 
Verwandtschaft  dieser  Form  der  spastischen  Spinalparalyse  zur  amyo- 
trophischen  Lateralsklerose  an  eine  Beteiligung  des  ,,peripheren 
motorischen  Neurons"  gedacht.  Von  diesem  Gesichtspunkt  aus 
schienen  sogar  die  erst  wahrend  der  letzten  Lebenswoche  zu  konsta- 
tierenden  „bulbaren"  Symptome?  namlich  die  leichte  Parese  der  Zunge 
und  die  geringfugigen  nystagmusartigen  Zuckungen  in  den  seitlichen 
Endstellungen  verstandlich  •  die  amyotrophische  Lateralsklerose  fiihrt 
ja  im  letzten  Krankheitsstadium  gewohnlich  zu  bulbaren  Ersclieinungen. 
Die  Sektion  iiberraschte  durch  den  Befund  einer  multiplen  Sklerose. 


:)  Die  komplizierende  paroxysmale  Tachycardie  in  diesem  Falle  ist  p.  95  be- 
sprochen. 
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Das  eigenartige  klinische  Bild  fand  jedoch  insofern  seine  Erklarung, 
als  wohl  das  ganzliche  Fehlen  jegliclier  bulbaren  und  spinalen  Sym- 
ptome  bis  wenige  Monate  vor  dem  Tode  mit  dem  fast  volligen  Frei- 
bleiben  der  Medulla  oblongata  und  des  Pons  von  der  Herdentwicklung 
in  Beziehung  zu  bringen  ist.  Auf  die  Frage  nun,  ob  niclit  trotz  der 
ungewohnlichen  Verlaufsform  die  Diagnose  einer  multiplen  Sklerose 
auch  in  diesem  Falle  moglich  gewesen  ware,  miissen  wir  zugeben, 
daft  allerdings  die  initialen  fliichtigen  Parasthesien  („taubes  Gefiihl" 
in  den  Fingerspitzen,  „Brennen"  in  den  FuBsohlen),  die  sclion  frtih- 
zeitig  eintretenden  Blasenstorungen  und  die  in  den  letzten  Jahren 
sich  zeigenden  Hypasthesien  niclit  gebuhrend  gewiirdigt  wurden.  Das 
konstante  Fehlen  jeglieher  verwertbaren,  bulbaren  und  cerebralen 
Storungen  aber  liatt.e  auch  dann  noch  eher  die  Annahme  einer  ander- 
weitig  reinen  Ruckenmarksaffektion  nahegelegt,  als  die  Diagnose 
einer  multiplen  Sklerose.  Darauf,  daB  bei  amyotrophischer  Lateral- 
sklerose  in  der  atrophierenden  Muskulatur  fibrillare  Muskelzuckungen 
meist  nachzuweisen  sind,  in  unserem  Falle  mit  ungewohnlichem  Ver- 
lauf  der  multiplen  Sklerose  aber  trotz  aufmerksamster  und  haufig 
wiederholter  Beobachtung  stets  fehlten,  mochten  wir  —  da  auch  bei 
der  ersteren  Affektion  Ausnahmen  vorkommen  —  keinen  allzu  groBen 
Wert  legen. 

Wir  lernen  jedenfalls  aus  diesem  Fall  von  neuem,  daB  die  mul- 
tiple Sklerose  —  auch  infolge  einer  fast  volligen  Xntegritat  der 
Medulla  oblongata  und  des  Pons  —  beim  volligen  Fehlen  jeglieher 
verwertbaren  bulbaren  und  cerebralen  Erscheinuugen  niclit  nur  den  Sy m- 
ptomenkomplex  einer  echten,  auf  einer  primaren  Seitenstrangsklerose  be- 
ruhenden  spastischen  Spinalparalyse,  sondern  auch  die  Verlaufseigen- 
tlimlichkeiten  derselben  (ganz  allmahliche  Entwicklung  und  ungemein 
langsames,  von  Schiiben  freies  Fortschreiten)  tauschend  nachahmen  kann. 
Der  Versuch  einer  Differentialdiagnose  wird  auch  in  solchen  Beob- 
achtungen  die  schon  S.  265 — 268  erorterten  Momente  (insbesondere 
event.  Papillenveranderungen)  berucksichtigen  und  auch  begleitende 
fliichtige  Blasen-  und  Sensibilitatsstorungen  —  namentlich  in  friiheren 
Krankheitsstadien  —  genau  beachten. 

Einigen  Bemerkungen  iiber  die  Abgrenzung  der  multiplen  Sklerose 
von  der  „sypMlitisclieii  spastischen  Spinalparalyse"  muB  ich  eine 
kurze  Skizzierung  dieses  von  Erb  beschriebenen  und  verteidigten 
Krankheitsbildes  vorausschicken.  Auf  luetischer  Grundlage  ent- 
wickelt  sich  bei  meist  jugendlichen  und  mannlicheu  Individuen  eine 
zunehmende,  gewohnlich  in  beiden  Beinen  nicht  gleichzeitig  einsetzende, 
spastische  Parese  die  sich  auch  im  Anfang  mit  leichten  Sensi- 
bilitats-  und  Blasenstorungen  verbinden  kann.    Das  Leiden  neigt  — 
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namentlich  unter  dem  Einflufl  einer  spezifischen  Therapie  —  gelegent- 
lich  zur  Besserung;  oft  ist  es  stationar  oder  zeigt  unter  Hinzu- 
treten  anderweitiger  Symptome  eine  Verschlimmerung.  Die  Ahnlich- 
keit  dieser  Erkrankung  mit  der  Sclerosis  multiplex  berulit  nun 
darauf,  dafl  audi  bei  der  letzteren  besonders  im  Beginn  allein  oder 
fast  ausschlieBlich  die  unteren  Extremitaten  in  Form  einer  spastischen 
Parese  mit  geringfiigigen  Empfindungs-  und  Blasenanom  alien  haufig 
beteiligt  sind.  Neben  der  Verschiedenheit  des  Verlaufs  (gelegentlich 
Neigung  zu  anhaltender  Besserung  oder  Stillstand !),  neben  der  Be- 
einflufibarkeit  durch  die  Therapie,  sowie  des  anamnestischen  und 
objektiven  Nachweises  einer  friiheren  Lues  wird  man  in  Grenzfallen 
beachten,  dafi  bei  der  syphilitischen  spastischen  Spin alparalyse  Erbs 
die  Gehirn-  und  Augenstorungeii  der  Sclerosis  multiplex,  insbesondere 
die  charakteristischen  Abblassungen  des  Opticus,  Nystagmus,  Skan- 
dieren  der  Sprache,  echtes  Bewegungszittern  usw.  vollig  fehlen. 
Treten  zu  dem  Symptomenkomplex  der  syphilitischen  Spinalparalyse 
Gehirn-Augensymptome  hinzu,  so  entspricht  ihre  Eigenart  den  bei 
der  Lues  cerebrospinalis  beschriebenen  Erscheinungen  und  beweist 
dadurch,  daB  die  „spastische  Spinalparalyse"  in  diesem  Falle  nur  eine 
Teilerscheinung  der  cerebrospinalen  Lues  gewesen  ist. 

Sonstige  Prozesse,  die  gelegentlich  far  das  Bild  einer  spastischen 
Spinalparalyse  verantwortlich  zu  machen  sind,  z.  B.  leichte  Kompres- 
sionen  des  Klickenmarks  oder  subakute  und  chronische  myelitische 
Erkrankungen  sind  an  anderen  Stellen  beriicksichtigt.  Die  genaue 
Beach tung  der  cerebralen  Symptome  der  multiplen  Sklerose,  ins- 
besondere des  Bewegungszitterns,  der  Zwangsalfekte,  der  Sprach- 
storung,  der  Schwindelanfalle  usw.  und  vor  allem  der  xlugenerschei- 
nungen  (Papillenveranderungen,  fliichtigen  Muskelparesen,  Nystagmus) 
ist  auch  hier  die  notwendige  Yoraussetzung  zur  Vermeiduug  einer 
Fehldiagnose. 

Am  haufigsten  kommt  die  „spastisclue  Spinalparalyse"  in  friihen 
Krankheitsstadien  der  multiplen  Sklerose  differentialdiagnostisch  in 
Betracht.  Gerade  in  solchen  Fallen  ist  dann  eine  moglichst  ge- 
naue Anamnese,  die  vor  allem  nach  friiheren  fliichtigen 
G  e  h  i  r  n  -  A  u  g  e  n  e  r  s  c  h  e  i  n  u  n  g  e  n  (insbesondere  Augenmuskel- 
paresen,  Sehstorungen,  Schwindelanfallen)  und  zeitweiligen  Blasen- 
storungen  fragt,  von  groBter  Wichtigkeit.  Bei  der  objektiven 
Untersuchung  beachtet  man  namentlich  das  Verhalten  des  Augen- 
hintergrundes ;  trotz  des  Fehlens  jeglicher  Sehstorungen  darf  die 
ophthalmoskopische  Untersuchung  nie  versaumt  werden.  Fiir  eine  be- 
ginnende  multiple  Sklerose  und  gegen  eine  primare  Seitenstrang- 
sklerose  spricht  weiterhin  der  Nachweis  einer  ataktischen  Be- 
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wegungsstorung  in  den  unteren  und  oberen  Extremitaten,  einer 
ausgesproclienen  abnormen  Ermiidbarkeit  der  Muskulatur  und  des 
F  eh  lens  der  Bauchdecken-  und  Cremasterreflexe. 

Da  die  primare  Erkrankung  der  Pyramidenbahnen  sich  gerne 
mit  einer  Degeneration  anderer  Systeme  und  vor  allem  der  Hinter- 
strange  verbindet,  entstehen  Falle  von  sogenannter  kombinierter 
System  erkrankung,  welche  gelegentlich  von  der  Lues  cerebrospinalis 
einerseits  und  von  der  multipien  Sklerose  andererseits  kaum  abzu- 
grenzen  sind.  Die  diagnostischen  Schwierigkeiten  wachsen  dadurch, 
daB  das  Bild  dieser  kombinierten  Erkrankung  der  Hinter-  und  Seiten- 
strange  je  nach  der  Intensitat  und  Ausbreitung  des  Prozesses  in  beiden 
Stranggebieten  erheblich  variiert  und  zudem  gelegentlich  auch  Bulbar- 
symptome  zeigt.  S  trump  ell  hat  z.  B.  einen  bis  jetzt  nicht  publi- 
zierten  Fall  von  kombinierter  Systemerkrankung  beobachtet,  in  dem 
eine  gleichzeitige  sinnfallige  Atrophie  des  Kleinhirns  best  and,  mit 
einem  klinischen,  der  Erscheinungsweise  der  multipien  Sklerose 
fast  vollig  entsprechenden  Bilde.  Gerade  in  solchen  Fallen  von 
kombinierter  Systemerkrankung,  die  im  Gegensatz  zu  anderen  wohl 
exogen  entstandenen,  vielleicht  auf  abnormer  angeborener  Veranlagung 
beruhen,  wird  man  bei  der  Differentialdiagnose  den  bulbaren 
Symptomen  der  multipien  Sklerose  keine  wesentliche  Bedeutung  zuer- 
kennen  und  zur  Unterscheidung  vor  allem  die  Augenstorungen  der 
letzteren  heranziehen.  Kommen  Augenstorungen  bei  kombinierten 
Systemerkrankungen  vor,  so  scheinen  sie  einen  tabischen  Cha- 
rakter  zu  besitzen.  Die  typischen  Papillenveranderungen  der  mul- 
tipien Sklerose  sind  ihnen  jedoch  fremd.  Von  groBter  Wichtigkeit 
ist  fernerhin  die  Beriicksichtigung  des  Yerlaufs.  Die  „kombinierte 
Systemerkrankung"  schreitet  nach  ganz  allmahlichem  Beginn  im 
Gegensatz  zu  den  meisten  Fallen  von  Sclerose  en  plaques  ohne 
Schiibe  und  auffallige  Eemissionen  auBerordentlich  langsam  wahrend 
Jahre  und  sogar  Jahrzehnte  vorwarts.  Da,  wo  die  Seitenstrang- 
affektion  liber  diejenige  anderer  Bahnen  iiberwiegt,  wird  das  Bild  der 
„kombinierten  Systemerkrankung"  meist  von  spastischen  Lahmungen 
mit  gleichzeitigen  Empfindungsstorungen  beherrscht,  deren  dissoziierter 
Charakter  auf  die  Beteiligung  von  „Systemen"  hinweist;  nach  unseren 
Erfahrungen  findet  man  dann  gewohnlich  dauernd  und  ganz  langsam 
sich  ausbreitende,  auf  eine  Beteiligung  der  Hinterstrange  hinweisende 
isolierte  Storungen  der  Lageempfindungen  und  des  Drucksinns,  die  bei 
der  multipien  Sklerose  in  reiner  Form,  groBerer  Ausbreitung  und  in 
annahernd  gleichmaBiger  Auspragung  bei  haufiger  Untersuchung  nur  aus- 
nahmsweise  vorkommen.  Dieses  fiir  die  Differentialdiagnose  ungemein 
wertvolle  Verhalten  der  Sensibilitat  verdient  genaueste  Beachtung. 
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Schon  die  gewohnlichen  klinischen  Bilder  der  multiplen  Sklerose 
und  der  Syringomyelic *)  weisen  teils  hinsiclitlich  ihrer  zeitlichen 
Entwicklung  und  ilires  Verlaufs,  teils  hinsiclitlich  des  Symptomen- 
komplexes  zahlreiche  gemeinsame  Ziige  auf.  Beide  Erkrankungen, 
deren  Friihsymptome  in  die  Kindheit  zurlickreichen  konnen  und  un- 
gefahr  dieselben  Altersperioden  bevorzugen,  nehmen  bei  oft  allmah- 
licher  Entwicklung,  gelegentlichen  apoplektiformen  Verschlimmerungen 
und  Schwankungen  im  Symptomenbild  einen  im  grofien  und  ganzen 
stetig  fortschreitenden,  quoad  sanationem  unglinstigen  Verlauf.  Beide 
Erkrankungen  konnen  neben  Anomalieii  der  Blasen-  und  Mastdarm- 
tatigkeit,  neben  Parasthesien  und  apoplektiformen  Anfallen  zu  spas- 
tischen  Paresen  zu  bulbaren  Erscheinungen  und  namentlich  auch  zu 
Augenstorungen  (Nystagmus,  Augenmuskelparesen)fuhren.  Dadurch  nun, 
dafl  in  atypischen  Fallen  einerseits  die  Syringomyelic  Intentionstremor 
(Bruttar,  Rosenblatt,  Raymond,  Schlesinger)  und  ein  deut- 
liches  Skandieren  der  Sprache  (Bruttar,  R  a ym  o n  d,  We  s  t  p h  a  1  jun., 
Schlesinger)  bedingen  und  andererseits  die  Sclerosis  multiplex  aus- 
gepragte  Muskeiatrophien  und  starkere  Sensibilitatsstorungen,  sogar  in 
Form  dissoziierter  Empfindungslahmungen  (Reich el)  verursachen 
kann,  gestalten  sich  die  klinischen  Erscheinungen  immer  ahn- 
licher  und  erschweren  somit  die  in  klassischen  Fallen  leichte 
Unterscheidung  beider  AfFektionen,  die  sich  auf  folgende  Momente  zu 
stiitzen  sucht. 

Vorerst  verlangt  das  Verhalten  der  Augenstorungen  genaueste 
Beriicksichtigung.  Im  Gefolge  beider  Erkrankungen  konstatieren  wir 
zwar  gelegentlich  friihzeitige  und  transitorische  Augenmuskellah- 
mungen,  Pupillendifferenzen,  ausnahmsweise  auch  Anomalien  der  Licht- 
reaktion,  OpticusafFektionen,  Amblyopien  und  Veranderungen  des 
Gesichtsfelds ;  trotzdem  findet,  wenn  ich  von  der  reflektorischen 
Pupillenstarre  absehe,  die  sowohl  bei  der  Syringomyelic  meist  allerdings 
auf  der  Basis  einer  komplizierenden  Tabes  oder  progressiven  Paralyse 
als  auch  bei  der  multiplen  Sklerose  in  sehr  seltenen  Fallen  vorkommt, 
eine  Analyse  der  Eigenart  jedes  dieser  Symptome  haufig  charakte- 
ristische  Diiferenzen.  Abgesehen  davon,  dafi  die  prozentual  wesent- 
lich  selteneren  Augenmuskelparesen  (11  Proz. nach Schlesinger  gegen 
46  Proz.  nach  meiner  Statistik)  bei  der  Syringomyelic  manchmal  Grade 
aufweisen,  die  man  im  Verlauf  der  multiplen  Sklerose  nur  ausnahms- 
weise sieht,  spielt  bei  ihr  die  „sympathischeu  Ptosis  im  Gegensatz  zu 
der  letzteren  Erkrankung  eine  bemerkenswerte  Rolle.    Infolge  der 


3)  Literatur:  Kiewlycz,  Kossolimo,  Schlesinger,  von  Steyskal, 
Striimpell,  Wilbrand-Sanger. 
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Sympathicusaffektion  beobachtet  man  in  ca.  15  Proz.  der  Falle  durch 
Lahmung  des  Miillerschen  Muskels  neben  einem  Zuriicksinken  des 
Augapfels  eine  maBige  Verengerung  der  Lidspalte  und  eine  durch 
gleichzeitige  Lahmung  des  Dilatator  pupillae  hervorgerufene  Miosis, 
die  nur  auf  Atropin,  nicht  auf  Cocain  in  eine  Pupillenerweiterung 
iibergeht.  Findet  sich  die  Sympathicuslahmung  auf  der  Seite  der 
starkeren  Auspragung  von  Muskelatrophien  und  Sensibilitatsstorungen, 
so  spricht  diese  bei  der  Sclerosis  multiplex  zumindest  ganz  ungewohn- 
liche  Erscheinung  zugunsten  einer  Syringomyelic ;  dies  gilt  um  so 
mehr,  weun  sich  an  den  Augenlidern  Sensibilitatsstorungen  linden,  die 
bei  der  letzteren  Erkrankung  im  Gefolge  einer  Beteiligung  des  Trige- 
minus gelegentlich  auftreten.  Im  Gegensatz  zu  der  grofien  Haufigkeit 
ophthalmoskopischer  Befunde  an  den  Papillen  bei  Patienten  mit  mul- 
tipler  Sklerose  (namentlich  in  Form  temporaler  Abblassungen),  fiihrt 
die  Syringomyelie  nur  selten  und  meist  nur  im  Falle  einer  Kombination 
mit  progressiver  Paralyse,  mit  Tabes  oder  Hydrocephalus  zu  Augen- 
hintergrundsveranderungen.  Die  letzteren  bestehen  dann  in  „Neuritis 
optica",  Stauungspapille  oder  in  partieller  bzw.  totaler  Sehnerven- 
atrophie.  Abgesehen  davon  aber,  daB  Stauungspapille  und  Neuritis 
optica  bei  der  Syringomyelie  in  sekundare  und  vielleicht  stets  totale 
Abblassung  (Schlesinger)  iibergehen,  wahrend  sie  im  Gefolge  der 
multiplen  Sklerose  oft  nur  fliichtig  sind  und  ohne  vorhandene  bzw. 
wesentliche  Residuen  verschwinden  kann,  geht  auch  mit  der  fast  nie- 
mals  einseitigen,  durch schnittlich  wesentlich  schwereren  Atrophie  des 
Sehnerven  bei  Kombination  en  von  Tabes,  Paralyse  und  Hydro- 
cephalus mit  Syringomyelie  eine  entsprechende  Sehstorung  parallel  und 
bedingt  demgemaB  manchmal  eine  vollige  und  dauernde,  beiderseitige 
Erblindung,  die  bei  der  Sclerosis  multiplex  auBerst  selten  ist.  Jenes 
eigenartige,  charakteristische  MiBverhaltnis  zwischen  ophthalmosko- 
pischem  Befund  und  Sehstorung,  das  wir  friiher  eingehend  beschrieben 
haben,  ist  also  der  Syringomyelie,  die  zudem  fast  nur  zu  doppelseitigen 
Amblyopien  fiihrt,  vollig  fremd.  Dasselbe  gilt  fiir  die  centralen  Sko- 
tome;  man  findet  bei  der  Springomyelie  abgesehen  von  den  Fallen  mit 
komplizierender  H^ysterie  gelegentlich  nur  einen  meist  peripheren 
Gesichtsfelddefekt  fur  Farben,  besonders  fiir  Griin,  und  in  Fallen 
deutlicher  Opticusatrophie  wohl  ein  der  tabischen  x4.trophie  entsprechen- 
des  perimetrisches  Verhalten.  Yon  groBer  Bedeutung  ist  ferner  die 
Tatsache,  daB  auch  ausgepragte  Muskelatrophien  bei  der  Sclerose 
en  plaques  kaum  jemals  einen  „degenerativen"  Charakter  tragen.  Man 
vermiBt  also  bei  ihnen  fibrillare  Zuckungen  und  qualitative,  meist  auch 
starkere  quantitative  Veranderungen  der  elektrischen  Erregbarkeit. 
AuBerdem  sind  die  vasomotorischen  und  insbesondere  die  „trophischen" 
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Storungen  der  Syringomyelie  (Arthropathien  usw.),  station  are  und  aus- 
gedehnte  Thermasthesien  und  Analgesien,  die  einseitige  vollige  Re- 
kurrenslahmung ,  sowie  iiberhaupt  schwere  halbseitige  Hirnnerven- 
lahmungen  mit  starkeren  Graden  von  Atrophie  bei  der  multiplen  Sklerose 
ganz  ungewohnlich ;  bei  der  Syringomyelie  andererseits  findet  man  den 
oben  erwalmten  Intentionstremor  und  das  Skandieren  der  Sprache 
nur  hochst  selten  und  kaum  jemals  ohne  Kombination  mit  anderen, 
mit  Sicherheit  fur  die  eine  oder  andere  Erkrankung  sprechenden 
Symptomen. 

Wenn  diese  untersclieidenden  Merkmale  trotzdem  in  einigen  Fallen 
versagen,  so  liegt  das  hauptsachlicli  daran,  dafi  Kombinationen  beider 
Erkrankungen  vorkommen  konnen.  Wir  selbst  verfiigen  liber  eine 
einschlagige,  autoptiscli  kontrollierte  BeobacMung  einer  Itonibiiia- 
tion  von  ecliter  multipler  Sklerose  mit  Syringomyelie,  iiber  die  icli 
wegen  der  groBen  Seltenheit  derartiger,  in  klinischer  und  namentlich 
pathologisch-anatomischer  Hinsiclit  aufierst  interessanten  Beobachtungen 
hier  ausfuhrlich  referieren  will.  Abgesehen  von  der  Mitteilung  Rosso- 
limos,  der  auf  ,,Ubergangsformen"  zwischen  beiden  Erkrankungen 
aufmerksam  gemacht  hat,  sind  bis  jetzt  in  der  Literatur  nur  zwei 
weitere  von  S  trump  ell  und  Kiewlycz  publizierte  Falle  nieder- 
gelegt,  wahrend  auf  einen  dritten  (v.  Steyskal)  Sclile singer  in 
seiner  Monographie  kurz  hinweist. 

Anamnese:  Babette  Seidel,  34  J  ah  re  alte  Nadelarbeiteriu  aus  Schwal- 
bach.  Aufnahme  in  die  medizinische  Klinik  zu  Erlangen  am  6. /XI.  1895;  gestorbeu 
daselbst  am  30./XI.  1895, 

Die  Angaben  der  Patientin  iiber  ihre  Eltern  und  Geschwister  ergaben  nichts 
wesentliches.  Sie  selbst  bat  6mal  geboren;  die  beiden  iiltesten  Kinder  leben 
und  sind  g-esund;  die  tibrigen  sind  im  jugendlichen  Alter  am  „Zebrfieber"  ge- 
storben.  Im  ersten  Lebensjahre  will  die  Patientin  „Genickkrampf"  gehabt  haben; 
auf  dieses  Leiden  schiebt  sie  ihre  nmfiige  Schwerhorigkeit  und  ihren  Sprachfehler. 
Yor  4  Jahren  litt  sie  an  „Gicht" :  genauere  Angaben  iiber  die  Art  der  damaligen 
Erkrankung  sind  von  der  wenig  intelligenten  Person  nicht  zu  erlangen;  doch  scheint 
die  Krankheit  mit  Schmerzen  in  den  Gelenken  einhergegangen  zu  sein. 

Die  jetzige  Erkrankung  begann  vor  nahezu  einem  Jahr  mit  Taubsein  in 
der  linken  Hand,  so  dafi  die  Patientin  „die  Nadeln"  nicht  mehr  zahlen  und  deshalb 
ihrem  Berufe  nicht  mehr  nachgehen  konnte.  Wenige  Wochen  spater  erlosch  auch 
das  Gefiihl  in  der  rechten  Hand.  Uber  Schmerzen  hatte  Frau  Seidel  in  dieser  Zeit 
nie  zu  klagen;  motorische  Storungen  in  den  oberen  Extremitaten  bestanden  damals 
nach  den  Angaben  der  Patientin  und  ihrer  Tochter  augenscheinlich  nicht;  die 
Kranke  konnte  ganz  gut  selbstandig  essen.  Die  Sensibilitat  in  beiden  Handeu 
und  Armen  scheint  aber  vollstandig  erloschen  gewesen  zu  sein;  es  wird  an- 
gegeben,  dafi  sie  auch  tiefe  Nadelstiche  nicht  mehr  gespiirt  habe.  Ein  paar  Wochen 
nach  dem  Ergriffensein  der  oberen  Extremitaten  wurde  der  rechte  FuC  schwacher, 
so  dafi  beim  Gehen  das  rechte  Bein  nachgeschleppt  wurde;  einige  Monate  spater 
wurde  auch  der  linke  Fufi  gebrauchsunfahig.  Seit  dieser  Zeit,  jetzt  %  Jahr,  ist  die 
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Patientin  vollstandig  bettlagerig.  In  der  Folgezeit  hat  sich  das  Gefiihl  in  beiden 
Handen  nnd  Armen  wieder  vollstandig  hergestellt,  dagegen  sind  seit  einiger  Zeit 
(seit  6  Wochen)  die  Arme  so  schwach ,  dan1  die  Patientin  gefuttert  werden  mufi. 
Voriibergehend  war  der  rechte  Arm  in  recbtwinkliger  Stellnng  gebengt  und  konnte  auch 
passiv  nicht  gestreckt  werden;  erst  nacb  langerer  arztlicher  Behandlung  durch  Fara- 
disation konnte  der  Arm  wieder  bewegt  werden.  Seit  den  letzten  Wochen  und 
Monaten  hat  die  Kranke  viel  unter  heftigen,  besonders  bei  Nacht  auftretenden 
Schmerzen  an  den  Beinen  zu  leiden.  tiber  Kopfweh  oder  Schwindel  hat  die  Kranke 
nie  zu  klagen  gehabt.  Das  Gehor  wurde  immer  schlechter.  Das  Sehvermogen  ist 
auch  in  der  letzten  Zeit  gleich  gut  geblieben.  Seit  einigen  Wochen  will  die  Patientin 
eine  Abnahme  des  Gedachtnisses  bemerken.  Schluckbeschwerden  haben  niemals  be- 
standen.  Fran  Seidel  gibt  an,  niemals  einen  Ausschlag  oder  eine  Driisenanschwel- 
lung  gehabt  zu  haben;  irgendwelche  geschlechtliche  Infektion  leugnet  sie  ent- 
schieden  ab. 

Stat,  praes.  vom  11.  Nov.  1895.  Ziemlich  gut  genahrte  Frau  von  blassem 
Aussehen.  Temperatur  stets  normal,  Puis  68 — 72,  Sensorium  frei.  Deutliche, 
ziemlich  erhebliche  Demenz,  keine  Zwangsaffekte.  Augenbewegungen  bis 
auf  einen  geringen  Nystagmus  in  den  seit  lie  hen  Endstellungen  normal. 
Keine  Sekstorung,  Sprache  etwas  schwerfallig  und  langsam,  vorziiglich  bei  langen, 
schwierigen  Worten.  Abb  lass  ung  der  temp  oral  en  Papillenhalf  ten  bei 
normalem  Verhalten  der  Pupillen  und  leidlich  erhaltener  Sehscharfe  (bei  dem  psy- 
chischen  Verhalten  sind  Sehscharfe  und  Gesichtsfeld  nicht  genauer  zu  bestimmen). 
Die  Untersuchung  des  Thorax  und  Abdomens  ergibt  ganz  normale  Verhaltnisse. 

An  den  oberen  Extremitaten  ist  keine  deutliche  Atropine  zu  konstatieren ;: 
nirgends  Lahmungen.  Rohe  Kraft  der  Oberarmmuskeln  beiderseits  nur  wenig,  aber 
doch  deutlich  herabgesetzt.  Starkere  Muskelatrophie  fehlt;  nur  ist  beiderseits  die 
Gegend  des  Flexor  ulnaris,  des  Hypothenar  und  vielleicht  auch  der 
Inter ossei  etwas  abgeflacht.  Handedruck  links  schwach,  rechts 
sehr  schwach.  Bei  Ricktungsbewegungen  in  beiden  Armen  sehr  starke 
Ataxie  (zickzackformiges  Ausfahren  der  Bewegungen).  Sehnenreflexe  an  den 
oberen  Extremitaten  nicht  deutlich  auszulosen. 

Sensibilitat:  Gegen  Nadelstiche  ist  Patientin  an  beiden  Armen  sehr  empfind- 
lich ;  schon  bei  „leisen",  kurzen  Stichen  lebhafte  Schmerzaufjerungen  und  Reflex- 
zuckungen;  nur  an  vereinzelten  Stellen  (namentlich  an  der  Streckseite  beider  Ober- 
arme  und  am  Kleinfingerballen)  werden  Nadelstiche  nicht  empfunden.  Tastempfindung 
an  den  oberen  Extremitaten  gut  erhalten,  nur  vereinzelte  unsichere  Angaben.  Kalte- 
und  Warmeempfindung  an  den  Armen  und  Handen  gut. 

Die  unter  en  Extremitaten  sind  vollstandig  gelahmt ;  nur  im  linken  Hiif  t- 
gelenk  ist  bei  starker  Anstrengung  eine  geringe  Rotation  mb'glich;  die  Beine  liegen 
meist  gestreckt  mit  plantarflektierten  FliBen  nebeneinander ;  von  Zeit  zu  Zeit 
tritt  eine  spontane  Zuckung  im  rechten  Bein  em,  wodurch  das  Knte  an  den 
Rivmpf  angezogen  wird;  geringere  Zuckungen  auch  im  linken  Bein.  Die  Gegend 
des  Tibialis  antic,  und  der  Peronei  ziemlich  atrophisch.  Passive  Bewegungen 
stoCen  namentlich  bei  der  Streckung,  weniger  bei  der  Beugung  auf  Widerstand. 
Patellar-  ebenso  wie  Adduktoren-  und  Achillessehnenreflexe  beiderseits  recht  leb- 
haft.  Anhaltendes  Fuljphanomen.  Die  Tastempfindung  ist  an  der  rechten  unteren 
Extremitat  fast  vollstandig  aufgehoben,  an  der  linken  deutlich  herabgesetzt. 
Kurz  dauernde  Nadelstiche  werden  am  rechten  Bein  schlechter  empfunden  als 
links,  bei  etwas  anhaltenden  Nadelstichen  lebhafte  Reflexbeugung  im  Knie.  Die 
Reflexbewegungen  in  dem  schlechter   empfindenden ,   rechten  Bein  lebhafter  als 
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links.  Eis  raft  an  beiden  Beinen  sebr  lebkafte  SchnierzauCerung  und  starke 
Reflexzuckungen .  aber  kein  Kaltegefiikl  hervor.  Warme  wird  an  der  rechten 
unteren  Extremitat  gar  nicht  empfunden,  an  der  linken  gut;  Haut  an  den 
Eiiiien  kiibl. 

Am  Rumpf  findet  sicb  von  der  Hohe  des  Process.  Xipboideus  bis  handbreit 
imter  dem  Nabel  eine  vollstandig  analgiscbe  Zone,  von  da  bis  zum  Poupartschen 
Band  ist  die  Empfindung  wieder  besser,  wenn  aucb  auf  der  rechten  Seite  des  Ab- 
domens deutlich  herabgesetzt.  Bauchdeckenreflexe  beiderseits  fehlend.  Harnentleerung 
2— 3mal  taglich,  nur  wenig  erschwert;  Stuhl  angehalten. 

18  /XL  An  beiden  Armen  der  Urticaria  ahnliche  Quaddeln ;  nie  Kopf-  oder 
Eiickenschmerzen. 

23. /XL  Die  Sprache  der  Kranken  ist  in  den  letzten  Tag  en  entschieden  un- 
verstandlicher ,  langsamer  und  schwerfalliger  als  frtiher;  die  geistigen  Fahigkeiten 
nehmen  rasch  ab,  die  Kranke  deliriert  viel  (ruft  nach  dem  Polizeidiener,  spricht  mit 
ihren  Kindern  usw.).  Temperatur  normal;  die  Augen  stehen  nicht  koordiniert, 
Die  Patientin  fixiert  schlecht;  beiderseits  nystagmusartige  Zuckungen.  Im 
linken  Arm  zeitweise  klonischer  Schiittelkrampf ;  die  Tastempfindung  im  linken  Arm 
ist  etwas  abgeschwacht.  Beide  Arme  ko'nnen  noch  hoch  erhoben  werden,  machen 
dabei  aber  zitternde  Bewegungeu.  Die  unteren  Extremitaten  vollstandig  paretisch, 
Warmeempfindung  rechts  aufgehoben.  Kalteempfindung  an  den  Unterschenkeln  stark 
herabgesetzt,  an  dem  Oberschenkeln  als  Schmerz  empfunden. 

29.  /XL  Seit  gestern  Abend  Versehlechterung  des  Zustandes;  die  Patientin  ist 
dauernd  bewuOtlos ;  die  Atmung  ist  sehr  erschwert,  laut  stohnend ;  die  Rippen  be- 
teiligen  sich  an  der  Atmung  gar  nicht;  grofie  motorische  Unruhe;  die  Patientin  schreit 
oft  laut  auf.  Temperatur,  die  bis  zum  28./XI.  immer  normal  war,  seit  gestern  Abend 
zwischen  39°  und  40°.  Die  klinischen  Anzeichen  einer  pneumonischen  Infiltration 
beider  Unterlappen. 

30.  /XL    Die  Patientin  erliegt  der  schweren  Atemnot. 

Bei  der  am  folgenden  Tage  vorgenommenen  Autopsie  fanden  sich:  eineKom- 
bination  von  multipler  Skier ose  mit  Syringomyelic  (s.  u.);  schlaffe 
Pneumonie  beider  Unterlappen,  Lungenodem,  linksseitige  beginnende  Spitzentuber- 
kulose ;  leichte,  linksseitige  Pleuritis.  Rechts  ausgedehnte  Verwachsungen  der  Lunge, 
ebenso  des  Herzbeutels  (teilweise  mit  dem  Sternum),  fettige  Degeneration  des  Herz- 
muskels ;  leichte  Stenose  der  Mitralis,  Hypertrophic  des  linken  Vorhofs  mit  schwieliger 
Verdickung  des  Endocards;  Anomalie  im  Abgang  der  groCen  GefiiCe;  Struma; 
Schwellung  und  Anthrakosis  der  Bifurkationsdriisen,  Fettleber,  triibe  Schwellung  der 
Nieren;  raaOige  Endometritis. 

Makroskopischer  Befuud  am  Centralnerrensystein.  Gehirn  von  normaler 
Form  und  GroOe,  die  weichen  Haute,  sowie  die  GefaOe  ohne  besonderen  Befund ;  die 
Gehirnsubstanz  in  toto  sehr  weich,  die  Gyri  etwas  verschmalert.  Im  Centrum 
semiovale  links  nahe  der  Centralfurche  nach  aufien  zu  ein  ovaler,  Vj2  cm  langer, 
grau  gefarbter  Herd,  ein  ahnlicher,  noch  groCerer  Herd  und  unterhalb  desselben 
ein  weiterer,  etwas  kleinerer  in  der  weifien  Substanz  des  Schlaf enlappens ;  in  den 
medialen  Partien  der  Markmasse  links  drei  direkt  hintereinander  liegende,  maftig  groCe 
graue  Herde.  Im  Centrum  semiovale  der  rechten  Hemisphare  im  hinteren  Teil  des 
Schlaf  enlappens  ein  ganz  nahe  der  Rinde  gelegener,  16  mm  langer,  11  mm  breiter, 
ovaler,  ziemlich  scharf  begrenzter,  auf  der  Schnittflache  leicht  einsinkender  Herd 
von  hellgraubraunlichem  und  hellgraurotlichem  gesprenkelten  Ansehen.  Seiten- 
ventrikel  etwas  weit,  mit  klarer  Fltissigkeit  gefiillt.  Das  Septum  ziemlich  derb; 
Ependym  ebenfalls  etwas  derber  sich  anfiihlend  und  leicht  granuliert.  Riicken- 
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mark:  Subduralraum  leer;  die  weichen  Haute  von  normaleni  Aussehen;  das 
Riickenmark  bandformig  zusammengesunken  (n  ur  i  ni  unteren  Ab- 
schnitt normal),  Centralkanal  im  oberen  Abschnitt  hochgradig  erweitert 

(cf.  Tafel  II,  Fig.  6),  bereits  im  Brnstmark  aber  gegen  das  Lendenmark  zu  all- 
mahlich  enger  werdend.    Die  graue  Substanz  im  Bereicb  der  Erweiterung  des 
Centralkanals  von  weicher  Konsistenz  und  undentlicber  Zeichnung. 
Mikroskopischer  Befund  (cf.  Tafel  II,  Fig.  6). 

Herd  im  Centr.  semi  ovale  links  nabe  der  Central!  (Filrb.  n.  v.  Gieson). 
Neben  dem  groCeren  Herd  (7  mm  :  4  mm)  durch  normales  Gewebe  getrennt 
2  kleine,  stecknadelkopfgroCe.  Alle  —  auch  noch  bei  maCiger  Vergrofierung  —  sehr 
scbarf  begrenzt ;  innerhalb  der  Herde  die  Markscbeiden  in  verscbiedenen  Stadien  des 
Zerfalls ;  im  Centrum  groCenteils  vollig  fehlend.  Liickenlose  Neurogliawucherungen,  die 
sich  urn  die  GefaOe  etwas  verdichten,  ebenso  wie  um  die  wenigen  im  Centrum  noch 
erhaltenen  Markscheidenlucken.  In  der  Peripherie  der  kleineren  Herde  ziemlich 
zahlreiche  Gliazellen. 

Schnitte  durch  die  gauze  Kleihhirnhemisphare  beiderseits: 
links  zwei  kleinere  Herde  in  der  Markstrahlung. 

Frontal  schnitt  durch  den  Nucleus  ruber:  keine  Besonderheiten,  nur 
der  Aquadukt  etwas  weiter  als  normal. 

Schnitt  durch  die  hinteren  Vierhugel:  normal,  nur  Aquadukt  etwas 
erweitert. 

Schnitt  durch  das  hintere  Ende  der  Briicke:  dorsal  ein  5  mm 
sag.  und  9  mm  front,  messender  Herd  annahernd  median  gelegen,  doch  etwas  mehr 
nach  links  sich  erstreckend;  er  nimmt  namentlich  beiderseits  die  Gegencl  der  oberen 
Schleife  und  des  Abducenskerns  ein.  Ventral:  Genau  in  der  Mittellinie  ein  steck- 
nadelkopfgroCer  Herd. 

Schnitt  durch  die  Medulla  oblongata  in  Hohe  des  10. — 12.  Kernes: 
auffallige  Symmetric.  Langsovaler  Herd  3  mm  :  21/*  mm,  weicher  beide  Pyramiden 
in  ihrem  medialen  Abschnitt  einnimmt;  in  beiden  Seitenstrangsystemen  rechts  ein 
eiformiger  (5  mm :  3  mm),  links  ein  6  mm  :  4  mm  messender,  mehr  kegelformiger 
scharf  begrenzter  Herd.    Centralkanal  o.  B. 

Schnitt  durch  den  Calamus  scriptorius  der  Medulla:  Seitenstrang 
frei;  dreieckformiger  Herd  mit  abgestumpften  Kanten,  der  rechts  die  gauze  Schleife 
einnimmt  und  dessen  Spitze  links  etwa  der  inneren  Nebenolive  entspricht,  wahrend 
die  Basis  etwa  die  rechte  untere  Olive  bildet. 

Schnitt  durch.  die  Medulla  oblongata  dicht  unterhalb  der  Olive: 
vollig  normal. 

Schnitt  durch  die  Medulla  oblongata  etwas  weiter  unterhalb 
der  Olive:  normal;  nur  in  der  Gegend  der  Schleife  links  etwas  gelichtete  Partie. 

4.  Halssegment  (Markscheidenfarbung) :  groBe  centrale  Hohle;  der 
grofite  quergerichtete  Durchmesser  7  mm,  der  groCte  sagittale  3  mm.  Die  vordere 
Commissur  ventral,  die  hintere  dorsal  ausgebuchtet.  Im  umgeb.  Markmantel  sind  nur 
die  Yorderstrange  und  die  angrenzenden  vordersten  Abschnitte  der  Seitenstrange 
beiderseits  symmetrisch  erhalten,  links  alles  ungefarbt  bis  auf  starkgelichtete 
Randzone  in  der  Peripherie  der  Seitenstrange;  rechts  schmaler  zylindrischer  Be- 
zirk ,  etwa  dem  rechten  B  u  r  d  a  c  h  schen  Strang  entsprechend  ebenfalls  erhalten  ; 
von  hier  aus  setzt  sich  ein  schmaler,  etwas  unregelmafiig  begrenzter  Mark- 
streifen  in  Form  eines  Auslaufers  an  die  Peripherie  der  hinteren  Abschnitte 
des  Seitenstrarjgs  fort.  Die  getroffenen  Nerven  verhalten  sich  normal.  Die 
centrale  Hohle  sendet  links  einen  Auslaufer  in  die  Gegend  der  Hinterhorner. 
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Karmin,  van  Gieson  und  Nigrosinfarbung:  Pia  unverandert.  GefaBe  ohne 
Besonderheiten.  Die  entmarkten  Partien  entsprechen  einem  dichten,  Hickenlosen 
Neurogliafasergewirr,  das  sich  in  der  ganzen  Umgebung  der  Hohle  unter  dem  die 
Hohle  auskleidenden  wohlgebildeten,pallisadenformigenEpendymzellen 
lindet.  Nur  an  einzelnen  Stellen  ist  das  Epithel  abgehoben  oder  fehlt  ganzlich; 
das  angrenzende  Gewebe  verhalt  sich  jedoch  an  diesen  Stellen  gerade  so  wie  in  den 
iibrigen  Partien;  es  zeigen  sich  insbesondere  nicht  die  geringsten  Spur  en 
einer  Erweichung. 

4.  -5.  Halssegment:  Markscheidenfarbung.  Links  an  den  Vorderstrangen  nur 
noch  Randzone  erhalten,  rechts  ein  nach  vorn  und  lateral  vom  Vorderhorn  liegender 
Markstrang  intakt.  sonst  abgeseben  von  stark  gelichteten  Randzonen  (auch  an 
Hinterstrangen)  fast  der  ganze  Quersclmitt  befallen. 

5.  — 6.  Halssegment:  Markscheidenfarbung.  Erhalten  sind  die  nach  vorn 
ausgebauchte  graue  Commissur,  die  Vorderstrange  und  Teile  der  Vorderhorner  beider- 
seits;  links  noch  stark  gelichteter  Randstreifen  an  der  Peripherie  der  Seitenstrange, 
sonst  der  ganze  Qnerschnitt  befallen.  Die  getroffenen  Nerven  o.  B.;  v.  Giesonsche 
Farbung:  die  centrale  Hohle  etwas  schmaler,  hat  namentlich  ira  Querdurchmesser 
abgenommen  (3  mm :  2  mm),  fast  liickenlose  Epithelauskleidung;  unter  der- 
selben  Verdichtung  der  schon  in  der  Norm  starken  Neuroglia- 
m  as  sen.  .Keine  Anzeichen  fur  Zerfall  der  „Gliose".  Die  Hohle  mit  einzelnen 
Buchten,  in  die  das  Ependym  folgt;  das  angrenzende  Gewebe  springt  scheinbar  in 
Form  von  Kuppen  in  die  Hohle  vor.  Meningen,  Gefafie  ohne  Besonderheiten.  Die 
Ganglienzellen  im  Vorderhorn  sehr  gut  erhalten. 

6.  Halssegment:  Markscheidenfarbung.  Die  centrale  Hohle  8V2 : 4 '/2  mm. 
Deutliche  Symmetric  Vorderstrange,  Vorderhorner  und  Commissur  im  allgemeinen 
erhalten.  Von  der  nach  vorn  ausgebuchteten  vorderen  Commissur  aus  zieht  beider- 
seits  ein  tingierter  Streifen  nach  hinten,  der  dadurch  eine  Verbindung  mit  den  teil- 
weise  erhaltenen  Hinterstrangen  herstellt.  In  den  Hinterstrangen  eiformige  starkere 
Lichtung.  Die  vorderen  lateralen  Partien  der  Seitenstrange  sind  leidlich  erhalten; 
sie  setzen  sich  in  Form  einer  schmaler  werdenden  peripheren  Randzone  nach  hinten 
fort.  Fast  liickenlose  Ependymanskleidung;  keine  Tochterhohlen  erkennbar.  Die 
nicht  tingierten  Gewebspartien  zeigen  das  typische  Verhalten  der  sklerotischen  Plaques 
(s.  Kap.  li.  path.  Anat.). 

(\ — 7.  Halsmark:  Schnitt  in  sagittaler  Richtung  zusammengesunken,  so  daft 
der  abnorm  weite  Centralkanal  mehr  einen  schmalen  queren  Spalt  darstellt.  Auch 
hier  deutliche  Symmetric  Beide  Vorderstrange  und  mediale  Abschnitte  der  Vorder- 
horner erhalten,  Seitenstrange  beiderseits  bis  auf  schmale  periphere  Randzonen  be- 
fallen. Hinterstrange  rechts  gut  erhalten,  links  in  ihrem  medialen  Teile  gelichtet. 
Centralkanal  6  mm  :  1 — V/2  mm.    Aufier  der  centralen  keine  weiteren  Hohlen. 

8.  Halssegment:  fast  ganzer  Qnerschnitt  befallen;  nur  symmetrisch,  an 
Vorderstrangen  und  vorderen  Teilen  der  Seitenstrange  Randzone  erhalten;  auch  an 
Hinterstrangen  nur  periphere  Abschnitte  intakt.  Hohle  6 : 3  mm.  Ein  schmaler  er- 
haltener  Markstreifen  teilweise  in  der  Peripherie  der  Hohle;  liickenloseEpithel- 
auskleidung. 

1.  Brustsegment:  von  der  linken  Halfte  nur  peripherer  Teil  der  Hinter- 
strange erhalten,  rechts  dagegen  Vorderstrange,  Kuppe  des  Vorderhorns  und  anfang- 
lich  ziemlich  breiter,  nach  hinten  zu  sich  verschmalernde  Randzone  um  periphere 
Teile  der  Seitenstrange.  Hohle  etwa  4 : 2  mm  mit  abnorm  starker  centraler  Gliose. 
Am  seitlichen  Ende  der  Hohle  links  zwei  weitere  langgestreckte  buchtige, 
fast  ganz  mit  Ependy mzellen  ausgekleidete ,  von  der  grofien  vollig 
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getrennte  Ho  hi  en,  die  auch  in  einer  langeren  Sclmittserie  keine  Verbindung 
mit  der  centralen  erkennen  lassen,  dasEpendym  an  einzelnenStellen  dieser 
Hohlen  mehrfach;  um  dieselben  Glia  ver  dichtung. 

1.  — 2.  Brnstsegment:  centrale  Hohle  3l/2'-i  mm.  Linke  Halfte  fast  vollig 
entmarkt  bis  auf  scbmale  gelichtete  Randzonen:  recbts  vorderer  Abschnitt  der 
Vorderstrange  erhalten,  von  bier  aus  nocb  peripberer  gelichteter  Bezirk,  sowie 
peripbere  Teile  der  Hinterstrange  tingiert.  Hinter  der  centralen  Hohle  mit 
einzelnen  spitz  zulaufenden,  mit  Ependym  versebenen  Bucbten 
1  i e g e n  2  w e i t e r e  k  1  e i n e r e  Hohlen,  von  (lenen  die  e i n e  e i n e n  nur  a n s 
Ependymzellen  bestehenden,  ziemlich  langen  A  u  s  1  a  u  f  e  r  nach 
vorn  sendet,  der  sicb  mit  der  centralen  Hohle  in  Verbindung 
setzt.  Die  centrale  Hohle  besitzt  an  einzelnen  Stellen  lange,  mit 
Ependym  ansgekleidete  Fortsatze,  die  ziemlich  tief  in  das  um- 
gebende  Gewebe  eindringen.  Einer  der  langsten  Fortsatze  ver- 
breitert  sicb  distalwarts  zu  neb  mend,  w ah rend  am  proximalen  Ende 
die  bier  mehrfachenEpendymlageneinLum  en  nichter  ken  nen  lassen. 
V  o  n  d  i  e  s  e  n  A  u  s  1  a,  u  f  e  r  n  z  w  e  i  g  e  n  s  i  c  h  gelegentlich  wiederum  einzelne 
Aste  ab,  die  teilweise  nur  noch  durch  solide  Ependymmassen  mit- 
einander  in  Verbindung  stehen.  Eine  dieser  anscheinend  durcbaus  selb- 
standigen  Hohlen  zeigte  eine  ausgesprochen  langgestreckte  Form  und  unter  der  Epen- 
dymanskleidung  einen  starken  peripheren  Neurogliawall. 

2.  Brnstsegment:  die  centrale  Hohle  mehr  rnndlich  (etwa  2:2  mm);  er- 
halten  ist  bei  Markscheidenfarbung  nur  die  vordere  Coinmissur  und  beiderseits 
symmetrisch  die  Vorderstrange  und  gelichtete  Randpartien  an  den  Seitenstrangen  und 
der  Basis  der  Gollschen  Strange.  Die  centrale  Hohle  mit  zahlreichen  langen 
Buchten;  einzelne  derselben  sind  durch  mehrere  Lagen  von  Ependymzellen  ganz 
ausgefiillt. 

3.  Brustsegment:  centrale  Hohle  ca.  2:2  mm;  beiderseits  fast  symmetrisch 
Teile  der  Vorderstrange  und  der  Hinterstrange  erhalten  (bei  Markscheidenfarbung). 

3.  -4.  Brustsegment:  in  der  Nahe  des  ausgeweiteten  Centralkanals  an 
einzelnen  Stellen  anscheinend  selbstandige  Gruppen  gehaufter  Ependymzellen,  die 
eine  Hohle  nicht  erkennen  lassen. 

4.  Brustmark:  Centralkanal  5:3  mm.  Erhalten  bei  Markscheidenfarbung 
nur  Vorderstrange  recbts  und  z.  T.  gelichtete,  vordere  Abschnitte  der  Seitenstrange 
und  auCerdem  noch  schmale  Randzonen  beiderseits.  In  der  hinteren  Umgrenzung 
der  Hoble  findet  sich  ein  nur  schwach  tingierter  Markscheiden.  Der  Centralkanal  mit 
mehreren  Auslaufern,  die  nur  mit  schmalerer  Briicke  mit  ihm  noch  in  Verbindung  stehen. 

5.  -6.  Brustsegment:  Centralkanal  37-2— mm ;  fast  vollig  symmetrisch 
erhalten  bei  Markscheidenfarbung  dorsale  Teile  der  Hinterstrange,  Vorderstrange 
und  schmale  Segmente  an  der  Peripherie  der  Seitenstrange  beiderseits. 

Starke  Ausbuchtung  der  vorderen  Commissur  nach  auEen  links.  Die  Divertikel 
der  centralen  Hohle  sich  manchmal  dichotomisch  teilend. 

6.  — 7.  Brustsegment:  Centralkanal  nur  noch  wenig  erweitert.  Rechts  vordere 
und  seitliche  Partie  des  Seitenstranges  leidlich  erhalten,  links  im  wesentlichen  nur 
noch  stark  gelichtete  Teile  des  Vorderstranges. 

8.  — 9.  Brustsegment:  Centralkanal  eng,  mit  einschichtigem  Ependym  aus- 
gekleidet.  Erhalten  bei  Markscheidenfarbung  nur  Teile  der  Vorderstrange  und 
dorsal  ein  scbmales  Segment. 

9.  — 10.  Brustsegment:  Vorderstrange  und  laterale  Teile  der  Seiten- 
strange intakt,  ebenso  beiderseits  basale  Abschnitte  der  Hinterstrangen ;  rechts  noch 
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ziemlich  dichte,  aber  schmale  Randzone,  links  schmalere,  stark  gelichtete  in  der 
Peripherie  der  hinteren  Abschnitte  des  Seitenstranges.  Vordere  Commissur  links  z.  T. 
entmarkt. 

Der  Centralkanal  obliteriert  durch  starke  Wucherung  der  Ependymzellen. 

10.  — 11.  Brustsegment:  Kanal  gescklossen ;  ein  Herd  vom  vorderen  seitlicken 
Hand  des  linken  Vorderkornes  ansgehend  und  sich  nack  der  Peripherie  erstreckend. 
Hintere  Abschnitte  der  Seitenstrange  beiderseits  stark  gelichtet. 

Ganglienzellen  wohl  erhalten. 

11.  — 12.  Brustsegment:  Centralkanal  in  Form  eines  quer  verlaufenden 
Streifens  von  gewucherten  Ependymzellen  geschlossen.  In  der  Peripherie  des  linken 
Seitenstranges  von  der  Seitenflache  des  Vorderhornes  ausgehend  ein  Herd;  an  der 
korrespondierenden  Stelle  der  anderen  Seite  Lichtung. 

12.  Brustsegment:  an  der  Peripherie  rechts  ein  kleiner,  etwas  iiber  steck- 
nadelkopfgrofier  Herd. 

12.  B r u  s t  —  1.  Lumbalsegment:  Herd  fast  den  ganzen  Seitenstrang  links 
einnehmend ;  rechts  Seitenstrang  gelichtet. 
Wnrzel  o.  Bes. 

1.  — 2.  Lumbalsegment:  fast  vcillig  „ entmarkt";  nur  gelichteter  Saum  um 
die  Seitenstrange  und  stark  gelichtete  Hinterstrange  erhalten. 

2.  — 3.  Lumbalsegment:  Herd  im  linken  Seitenstrang.  In  der  Gegend  des 
Centralkanals  mehrere  zerstreute,  selbstandige  Ependymgruppen,  die  sich  an  zwei 
Stellen  um  eine  kleine  central e  Hohle  rohrenformig  lagern. 

Rest  des  Lumbal  mark,  Sacral  mark,  Cauda,  Con  us:  normal. 

Langs-  und  Querschnitte  aus  den  verschiedenen  Hohen  des  Ruckenmarks, 
mit  Nigrosin,  nach  van  Gieson  und  nach  Mallory  tingiert,  lassen  zahlreiche 
erhaltene  Achsenzylinder  in  den  sklerotischen  Partien  erkennen ;  ein  starkerer  Faser- 
ausfall  fehlt  sicher,  auch  in  den  Seitenstrangen.  Die  Achsenzylinder  sind  auf  Langs- 
schnitten  z.  T.  etwas  verdickt,  einzelne  auch  abnorm  diinn.  Nirgends  sind  Anhalts- 
punkte  fur  Erweichungen,  fiir  Gefalierkrankungen  und  Affektionen  der  Meningen. 

Periphere  Nerven  (unters.  s.  Ischiad,  Crural,  beiderseits):  auf  Querschnitten 
und  Langsschnitten  weder  herdformige  noch  strangformige  Erkrankung  nachweisbar. 

Muskulatur  (Quadriceps,  Rect.  abdom.):  keine  Besonderheiten. 

Zusammeiifassung :  Eine  34  Jahre  alte  Frau  erkrankte  ohne 
erkennbare  Ursache  etwa  1  Jahr  vor  dem  Tode  mit  „Taubsein"  und 
Aufhebang  der  Sclimerzempfindung  zuerst  in  der  linken,  dann  in  der 
rechten  Hand  und  mit  einer  Parese  des  rechten,  dann  des  linken 
Beines.  Wahrend  die  Sensibilitatsstorung  in  den  Armen  sich  wesent- 
lich  besserte,  machte  sich  daselbst  eine  zunehmende,  besonders  rechts 
ausgesprochene  motorische  Schwache  geltend;  spaterhin  traten 
Schmerzen  in  beiden  Beinen,  Verschlechterung  des  Gehors  und  Ge- 
dachtnisabnahme  auf. 

Die  Unters uchung  fand  allmahlich  fortschreitende  Demenz 
mit  Delirien  einige  Zeit  vor  dem  Tode,  temporale  Abblassung  beider 
Papillenhalften  bei  leidlicher  Sehscharfe  und  normaler  Pupillenreaktion, 
schwenallige  und  langsame  Sprache,  motorische  Schwache  beider 
Arme,  besonders  aber  des  rechten  mit  leichter  Parese  der  Hand- 
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gelenksstrecker  und  geringfiigiger  Atrophie  im  Gebiet  des  Flexor 
carpi  ulnaris,  des  Hypothenar  und  vielleicht  aueh  der  Interossei 
beiderseits,  voriibergehend  klonische  Zuckungen  im  linken  Arm,  sehr 
scliwache  Sehnenreflexe  an  den  oberen  Extremitaten,  Aufhebung  der 
Schmerzenipfindung  an  der  Streckseite  der  Oberarme  und  den  Klein- 
fingerballen,  spaterhin  audi  der  Tastempfindung  im  linken  Arm, 
spastische  Parese  der  Beine  mit  leichter  Atrophie  im  Gebiet  der 
Tibialis  anticus  und  der  Peronei,  sowie  mit  besonders  rechts  aus- 
gepragter  Herabsetzung  bzw.  Aufhebung  der  Schmerz-  und  Tempe- 
raturempfindung,  Analgesie  im  Hypo-  und  Mesogastrium,  Erschwerung 
der  Urinentleerung. 

Sektionsbefund:  Kombination  einer  echten  multiplen  Sklerose 
des  Gehirns  und  Riickenmarks  mit  Syringomyelic  (cf.  Tafel  II  Figur  6).. 

In  den  epikritischen  Bemerkungen  zu  dem  autoptischen  Be- 
fund  in  diesem  Fall  ist  zunachst  hervorzuheben,  dafi  der  Nachweis 
inselformiger,  im  Gehirn  und  Ruckenmark  zerstreuter  Herde,  deren 
Grundsubstanz  bei  relativer  Integritat  des  nervosen  Gewebes  und 
ausgesprochener  Degeneration  der  Markscheiden  abnorme  Neuroglia- 
wucherungen  sind,  die  anatomische  Diagnose  einer  echten  Sclerose 
en  plaques  vollauf  rechtfertigt ;  wie  in  alien  unkomplizierten 
Fallen  dieser  Erkrankung  fehlten  auch  hier  sekundare  Degenerationen,, 
wesentliche  GefaBerkrankungen  und  Alfektionen  der  Meningen.  AuBer 
der  multiplen  Sklerose  fand  sich  aber  im  Ruckenmark  schon  makro- 
skopisch  eine  centrale,  etwa  an  der  Grenze  zwischen  Medulla  oblongata 
und  Halsmark  beginnende  und  im  unteren  Brustmark  sich  allmahlicli 
verlierende,  in  der  Langsachse  des  Riickenmarks  verlaufende  Hohle. 
Da  dieselbe  eine  Auskleidung  von  pallisadenformigen  Ependymzellen 
besitzt  und  der  Lage  des  Centralkanals  entspricht,  ist  sie  als  eine 
hochgradige  Erweiterung  des  letzteren  und  demgemafl  als  „Hyclro- 
myelie"  aufzufassen.  Bei  der  mikroskopischen  Untersuchung  nun 
zeigte  diese  abnorme  Hohle  —  namentlich  im  oberen  Brustmark  — 
an  verschiedenen  Stellen  nicht  nur  Ausbuchtungen,  sondern  auch 
grofiere,  mit  Epithelauskleidung  versehene,  manchmal  unregelmaBig 
geformte  und  sich  selbst  wiederum  verzweigende  Divertikel.  Die 
letzteren  standen  teilweise  mit  dem  erweiterten  Centralkanal  bald 
durch  einen  anscheinend  soliden  Ependymstrang,  bald  durch  ein,  sich 
proximal  wesentlich  verschmalerndes,  mit  Ependym  versehenes  End- 
stuck  in  Zusammenhang;  bei  anderen,  ebenfalls  mit  Ependym  ausge- 
kleideten  Hohlraumen  aber  fehlte  auf  Querschnitten  eine  Verbindung 
mit  dem  abnorm  ausgebuchteten  Centralkanal.  Diese  Hohlraume 
stellten  keineswegs  nur  senkrecht  aufsteigende,  unselbstandige  Diver- 
tikel dar,  die  nur  auf  Querschnitten  eine  scheinbare  Unabhangigkeit 


Diagnose ;  Differentialdiagnose. 


291 


zeigten ;  es  waren  namlich  in  die  Breite  gezogene,  mit  einem  peripheren 
Neurogliawall  versehene,  mit  Ependym  ausgekleidete  Spalten,  die 
auch  bei  zahlreichen  Serienschnitten  mit  clem  Centralkanal  nicht  in 
Konnex  traten.  Die  Tatsache,  daB  manche  langere  Divertikel  nur 
noch  durch  einen  schmalen,  aus  Ependymzellen  ohne  Hohle  bestehen- 
den  Fortsatz  mit  dem  centralen  Hohlraum  in  Zusammenhang  standen, 
spricht  vielleicht  dafiir,  daB  diese  selbstandigen  Spalten  in  letzter 
Linie  dennocli  nur  Divertikel  des  Centralkanals  darstellen,  die  aber  all- 
mahlich  imabhangig  geworden  sind.  Es  handelt  sich  also  nicht 
mehr  um  einen  re  in  en  Fall  von  Hydromyelie,  sondern 
urn  jene  Form  von  Syringomyelie,  die  man  auf  kongeni- 
tale  Entwicklungsstorungen  des  Cen tralkanals  zuriick- 
fuhren  muB.  Zum  Beweis  dafiir  mag  ancli  der  Befund  jener 
gruppenformigen  Anhaufungen  von  Ependymzellen  im  Lendenmark 
dienen,  die  sich  an  zwei  Stellen  pallisadenformig  um  eine  kleine 
centrale  Hohle  lagerten  und  zur  Annahme  einer  Verdoppelung  des 
Centralkanals  in  dieser  Gegend  berechtigen.  Fiir  die  kongenitale 
Natur  der  Hydromyelie  konnte  man  noch  den  gleichzeitigen  Hydro- 
cephalus internus  geltend  machen;  derselbe  scheint  jedoch  zumindest 
teilweise  auf  einer  sekundaren  Hirnatrophie  zu  beruhen.  Der  Ge- 
danke  an  eine  passive  Dehnung  des  Kanals  im  Gefolge  des  Hydro- 
cephalus internus  besitzt  schon  wegen  der  maBigen  Auspragung  des 
letzteren  und  des  Fehlens  jeglicher  Hirndruckerscheinungen,  sowie 
wegen  der  Form  der  centralen  Hohle  mit  der  auffallenden  Divertikel- 
bildung  und  selbstandigen,  mit  Ependym  ausgekleideten  Spalten  im 
Brustmark,  keine  Berechtigung.  Eine  Entstehung  der  Hohlraume 
durch  einen  Zerfall  sklerotischen  Gewebes  ist  ebenfalls  ganz  ausge- 
schlossen.  Abgesehen  davon,  daB  die  Neurogliawucherungen  bei  der 
Sclerose  en  plaques  niemals  erweichen,  vermiBten  wir  in  den  Prapa- 
raten  jegliche  Anhaltspunkte  fiir  einen  derartigen  Gewebszerfall.  Die 
Hohlraume  stellten  keine  einfachen  Gewebsspalten  dar,  sondern  waren 
mit  wohlgebildetem  Epithel  versehene;  auch  da,  wo  das  Epithel  an 
einzelnen  Stellen  zu  fehlen  schien,  zeigte  das  angrenzende  Gewebe 
im  Vergleich  zu  den  librigen  Partien  keine  erkennbaren  Verande- 
rungen.  Selbst  da7  wo  die  Plaques  den  groBten  Teil  des  Querschnitts 
beflelen,  fand  sich  an  einzelnen  Stellen  der  Peripherie  der  Hohle  ein 
Streifen  gut  erhaltener  Markscheiden,  wahrend  weiter  nach  auBen 
liegende  Bezirke  eine  Degeneration  samtlicher  Markscheiden  zeigten. 
Den  Centralkanal  umgab  auch  hier  —  wie  bei  der  echten  multiplen 
Sklerose  nicht  selten  —  eine  abnorme,  nirgends  erweichende,  centrale 
Gliose  von  allerdings  verschiedener  Machtigkeit. 

Die  Frage  nun,  ob  hier  eine  rein  zufallige  Kombination  von 
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Sclerose  en  plaques  und  einer  wohl  auf  Entwicklungs- 
storungen im  Gebiete  des  Centralkanals  beruhenden 
Form  der  Syringomyelie  vorliegt,  muB  unseres  Ermessens  ver- 
neint  werden.  Wir  wissen,  daB  gerade  solche  Falle  von  Syringomyelie 
gelegentlicli  mit  einer  abnormen  Anlage  auch  der  iibrigen  Riicken- 
markspartien  einhergehen  konnen  und  haben  gewichtiges  Beweis- 
material  fiir  die  Annahme,  daB  auch  die  echte  multiple  Sklerose  auf 
der  Grundlage  einer  kongenitalen  Anomalie  entsteht.  Ich  sehe  also 
in  dieser  Kombination  von  echter  Sclerose  en  plaques  mit  einer 
sicberlich  auf  Entwicklungsstorungen  beruhenden  Form  der  Syringo- 
myelie koordinierte  Prozesse  auf  der  gemeinsamen 
Basis  einer  angeborenen  kongenitalen  Veranlagung 
des  Centralnervensystems.  Die  Beziehungen,  welche  zwischen 
der  Sclerose  en  plaques  und  der  vorliegenden  Form  der  Syringomyelie 
in  pathogenetischer  Hinsicht  bestehen,  werden  nun  dadurch  noch 
enger,  dafi  die  Neuroglia  entwicklungsgeschichtlich  von  den  ausge- 
wanderten  Epithelzellen  des  centralen  Hohlraumes  abstammt.  Da 
wir  nun  einerseits  die  kolossalen  Neurogliawucherungen  der  multiplen 
Sklerose  auf  angeborene  abnorme  Verhaltnisse,  und  andererseits  die 
Syringomyelie  in  diesem  Falle  auf  kongenitale  Anomalien  des  Central- 
kanals bzw.  seines  auskleidenden  Ependyms  zuriickfiihren  miissen,  ist 
die  Hypothese  gerechtfertigt,  daB  die  Grundursache  beider  Erkran- 
kungen  in  letzter  Linie  Entwicklungsstorungen  im  Bereich  der  Neu- 
roglia sind. 

Das  kl  in  is  die  Bild  des  Falles  lieB  anfanglich  eilie,  wahrschein- 
lich  in  der  grauen  Substanz  sich  entwickelnde  Affektion  des  Halsmarks 
vermuten  (Beginn  mit  Anomalien  der  Sensibilitat,  insbesondere  der 
Schmerzempfindung  in  den  Oberextremitaten,  anfanglich  halbseitige, 
dann  doppelseitige  Extremitatenparese  mit  maBiger  Muskelatrophie, 
dissoziierte  Empfindungsstorungen  in  Form  von  Analgesien  und  Therm- 
al! asthesien).  Die  spaterhin  starker  hervortretenden  Gehirn-Augen- 
storungen  (schwerfallige  und  langsame  Sprache,  Demenz)  drangten 
hingegen  mehr  zu  der  Annahme  einer  cerebrospinal  Erkrankung 
und  —  mit  Rucksicht  auf  die  temporale  Abblassung  beider  Papillen  — 
einer  ungewolmlichen  Form  der  multiplen  Sklerose.  Nach  dem  autop- 
tischen  Befunde  stent  die  schon  seit  langerer  Zeit  bestehende,  all- 
mahlich  zunehmende  Demenz  im  wesentlichen  wohl  mit  einer  sekun- 
daren  Hirnatrophie  in  Zusammenhang.  Ob  das  iiberraschende  Sektions- 
resultat  zukiinftig  einer  klinischen  Diagnose  zuganglich  ist,  ist  wohl 
recht  zweifelhaft,  zumal  die  wenigen  bisher  beschriebenen  Falle  den 
Versuch  eines  Entwurfs  der  Symptomatologie  soldier  Raritaten  sehr 
erschweren.    Vielleicht  wird  man  sich  aber  in  solchen  Fallen,  die 


Diagnose ;  Differentialdiagnose. 


293 


beim  Fehlen  exogener  Krankheitsursachen  (insbesondere  Lues,  Tuber- 
kulose)  unter  ausgepragten  Symptomen  einer  chronisclien  Lasion  der 
grauen  Substanz  im  Halsmark  beginnen  und  verlaufen,  gleichzeitig 
aber  Gehirn  -  Augenerscheinungen  der  multiplen  Sklerose  imd  vor 
allem  die  charakteristischen  Opticusaffektionen  darbieten,  an  die  Mog- 
lichkeit  einer  Kombination  der  Sclerose  en  plaques  mit  Syringomyelic 
erinnern. 

Dafi  man  in  manchen  Fallen  von  multipler  Sklerose  bei  der 
klinischen  Untersuchung  „tabische"  Symptome  und  bei  der  Autopsie 
auch  eine  erhebliclie  Beteiligung  der  Hinterstrange  in  Form  einer 
strangartigen  Degeneration  findet,  war  schon  Charcot  bekannt.  Die 
Kombination  einer  ausgesprochenen  und  ecliten  Tabes  (reflektorische 
Pupillenstarre,  fehlende  Sehnenreflexe  an  den  unteren  Extremitaten, 
lancinierende  Schmerzen)  mit  „klassischen"  Symptomen  der  multiplen 
Sklerose  (echter  Nystagmus,  Intentionstremor,  skandierende  Sprache) 
ist  aber  hochst  selten.  Die  grofie  Melirzal  derartiger  Falle  halt  einer 
Kritik  nicht  stand.  Gewohnlich  finden  sich  dabei  neben  der  an- 
scheinend  typischen,  strangformigen  Hinterstrangaffektion  nur  ganz 
vereinzelte  sklerotische  Herde  im  Riickenmark,  deren  histologische 
Details  die  Annahme  einer  „sekundaren  multiplen  Sklerose"  wahr- 
scheinlich  machten;  in  anderen  Fallen  fehlten  die  Kontrolle  durch 
die  Sektion  und  eine  hinreichende  Sicherheit  der  klinischen  Diagnose. 

Hecker  z.  B.  beschrieb  einen  nur  klinisch  beobachteten  Fall,  in  dem  sich 
neben  ausgesprochenen  tabischen  Symptomen  Intentionstremor  und  Nystagmus  fanden. 
Wolff  sah  neben  den  gewohnlichen  Erscheinungen  der  Tabes  Intentionstremor  der 
oberen  Extremitaten  und  pathologisch-anatomisch  neben  stellenweiser  betrachtlicher 
Verdickung  der  Pia  in  ihrer  ganzen  Circumferenz  die  Kombination  einer  strang- 
formigen Erkrankung  der  Hinterstrange  mit  einer  groCeren  Herderkrankung  unter- 
halb  der  Halsanschwellung  und  einem  kleineren  Herd  ebenfalls  im  Halsteil;  er 
meint,  daC  „hier  eine  Kombination  der  Tabes  dorsalis  mit  der  denkbar  einfachsten 
Form  von  disseminierter  Sklerose  des  Eiickenmarks  vorliegt".  Der  Fall  Neutra  von 
Tabes  dorsalis  mit  Sclerose  en  plaques  betrifft  einen  71jahrigen  Mann.  Die  Beob- 
achtung  Westphals  ist  noch  am  ehesten  beweiskraftig. 

Auch  bei  starkerem  Ausfall  an  Achsenzylindern  im  Gebiet  der 
Hinterstrange  bedarf  in  Fallen  von  multipler  Sklerose  die  Annahme 
einer  Kombination  mit  echter  Tabes  dorsalis  sicherlich  einer  weiteren, 
histologischen  Begriindung.  Die  gelegentlichen  Abweichungen  von 
dem  fur  die  Sclerosis  multiplex  giiltigen  Gesetz,  dafi  wesentliche 
sekundare  Degeneration  ausbleiben,  konnen  sich  meines  Ermessens 
gerade  in  diesen  Faserziigen  geltend  machen.  Fur  eine  besondere 
„Vulnerabilitat"  der  Hinterstrange  sprechen  ja  eine  Reihe  sicher- 
gestellter  Befunde  bei  Stoffwechselstorungen,  starkeren  Alterationen 
der  Blutbeschaffenheit  und  toxisch-infektiosen  Einfllissen.  AuJSerdem 
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ist  es  wohl  moglich,  dafi  Kombinationen  von  zerstreuten  sklerotischen 
Herden  mit  grauer  Degeneration  der  Hinterstrange  infolge  von  Lues 
entstehen  konnen  (Strtimpell).  Es  handelt  sich  aber  in  solchen 
Fallen  nicht  urn  multiple  Sklerose  in  unserem  Sinne. 

Die  klinische  Unterscheidung  von  der  Tabes  dorsalis  wird  wohl 
nur  in  jenen  aufierst  seltenen  Fallen  erhebliclie  Schwierigkeiten 
bereiten,  in  denen  reflektorische  Pupillenstarre,  Schmerzen  und  atak- 
tische  Bewegungsstorungen,  vielleicht  sogar  in  Verbindung  mit  der 
beiden  Erkrankungen  gemeinsamen  Stoning  der  Urinentleerung,  mit 
lahmungsartiger  Schwache  der  Extremitaten  und  Empfindungsanomalien 
im  klinischen  Symptomenkomplex  der  multiplen  Sklerose  zur  Beobach- 
tung  gelangen.  Zahlreiche  und  pragnante  Untersch eidungs- 
merkmale  werden  aueh  in  Fallen  mit  schwieriger  Differential- 
diagnose  eine  richtige  Entscheidung  ermoglichen ,  vor  allem  aber 
die  genaue  Beriicksichtigung  der  Augensymptome.  Dauernde,  kom- 
plette  und  isolierte  Augenmuskellahmungen  fehlen  audi  in  den  sehr 
seltenen  Fallen  von  multipler  Sklerose  mit  reflektorisclier  Pupillen- 
starre  wohl  stets.  Eigentlicher  Nystagmus  kommt  bei  Tabes  kaum 
jemals  vor  (zuweilen  jedoch  nystagmusartige  Zuckuugen  in  den  End- 
stellungen  und  audi  Blicklahmungen).  Auch  findet  man  bei  dieser 
Erkrankung  nur  aufierst  selten  in  friiheren  Stadien  centrale  Skotome 
oder  einseitige  und  partielle,  plotzlich  sich  entwickelnde,  an  Intensitat 
erheblich  schwankende  Sehstorungen  oder  Amblyopien  bei  normalem 
Spiegelbefund.  Die  Sehstorung  setzt  bei  der  Tabes  im  Gegenteil  meist 
ganz  allmahlich  ein  und  ist  fast  niemals  dauernd  einseitig;  das  Ge- 
sichtsfeld  zeigt  dabei  anfanglich  meist  scharf  abgegrenzte,  sektor- 
formige  Defekte  oder  hochgradige  konzentrische  Einengungen,  aber 
nur  ausnahmswfeise  ein  initiales  centrales  Skotom,  das  aber  auch  dann 
wohl  stets  eine  allmahliche  dauernde  Erblindung  einleitet.  Eine  statio- 
nare,  vollige  Amaurose  kommt  im  Gegensatz  hierzu  bei  der  Sclerosis 
multiplex  nur  ausnahmsweise  vor.  Grobschlagiges  oscillatorisches 
Zittern  bei  willkiirlichen  Bewegungen  ist  ebenso  wie  das  fruhzeitige 
Erloschen  der  Bauchdeckenreflexe  der  Tabes  fremd.  Aus  dem  ge- 
legentlichen  Befund  von  Intentionstremor  in  den  oberen  Extre- 
mitaten darf  man  bei  Tabes  dorsalis  hochstens  darauf  schliefien,  dafi 
aufier  der  Hinterstrangerkrankung  noch  eine  anderweitige  Affektion 
vorhanden  sein  mufi.  Er  geniigt  aber  keineswegs  zur  Begriindung 
der  Aimahme  einer  Kombination  von  Tabes  mit  multipler  Sklerose. 
Die  charakteristische  Sprachstorung,  manche  cerebrale  Symptome 
(insbesondere  die  apoplektiformen  und  epileptiformen  Anfalle),  die 
relative  Geringfiigigkeit  der  objektiv  nachweisbaren,  gewohnlich  nur 
auf  die  distalen  Enden  der  Extremitaten  beschrankten  Sensibilitats- 
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storungen  und  namentlich  die  spastisclien  Paresen  sind  Krankkeits- 
erscheinungen,  die  den  Patienten  mit  multipler  Sklerose  vom  Tabiker 
leicht  unterscheiden.  Endlich  ist  das  Fehlen  der  Patellarreflexe  bei 
multipler  Sklerose  eine  ganz  ungewohnliche  Erscheinung  (Falle  von 
Wes tphal,  Sommer). 

In  derselben  Weise  wie  bei  der  multiplen  Sklerose  kann  sich 
audi  im  Gefolge  der  Riickenmarksgeschwiilste  ein  vielfarbiger 
spinaler  Symptomenkomplex  entwickeln,  welcher  durch  die  gelegent- 
liche  Neigung  einzelner  Neoplasmen  (namentlich  der  Gliome)  zu 
langer  Krankheitsdauer,  sowie  zu  Remissionen  und  Exacerbationen  sich 
noch  almlicher  gestalten  kann.  Die  Differentialdiagnose  ist  bei  alien  von 
der  Wirbelsaule  (bzw.  den  Weichteilen  in  ihrer  Umgebung),  sowie 
von  den  hautigen  Umhullungen  inkl.  der  Nervenwurzeln  ausgehenden 
Geschwiilsten  wesentlich  einfacher  als  bei  den  intramedullaren  Neo- 
plasmen; bei  der  differentialdiagnostischen  Abgrenzung  aller  Riicken- 
markstumoreu  von  der  multiplen  Sklerose  ist  aber  von  gleicher 
Wichtigkeit  der  Nachweis  gewisser,  wenn  auch  wenig  sinnfalliger 
Regleiterscheinungen ,  die  durch  den  Sitz  des  supponierten  Herdes 
in  diesem  oder  jenem  Segmente  nicht  zu  erklaren  sind.  Mufl 
z.  B.  in  Grenzfallen  die  Niveaudiagnose  auf  eine  Erkrankung  der 
Halsanschwelluug  gestellt  werden,  so  fallt  die  Entscheidung  zugunsten 
der  Sclerosis  multiplex  dann?  wenn  genaue  Untersuchungen  und  Be- 
obachtungen  im  Vereinmit  einer  sorgfaltigen  Anamnese  hauiige  Schwindel- 
anfalle,  fliichtige  Augenmuskelparesen,  Opticusaffektionen,  Sehstorungen, 
Zwangslachen  und  andere  cerebrale  Symptome  der  multiplen  Sklerose 
nachweist.  Bei  multiplen  Geschwulsten,  die  nicht  nur  die  Medulla 
spinalis  sondern  auch  das  Cerebrum  befallen,  kann  in  allerdings  aufler- 
ordentlich  seltenen  Fallen  ein  der  Sclerosis  multiplex  recht  almlicher 
Symptomenkomplex  entstehen  (ein  Fall  aus  der  Erbschen  Klinik). 
Die  cerebralen  Erscheinungen  sprechen  jedoch  in  derartigen  Fallen 
wohl  mehr  fur  einen  raumbeengenden  Prozefi  als  fin*  multiple  Sklerose. 

Die  Tatsache,  dafi  eine  Verweohslung  von  Ruckenmarks- 
geschwiilsten  und  multipler  Sklerose  bei  den  Wirbelsaulentumoren 
und  den  meningealen  Neubildungen  wesentlich  geringer  ist,  als  bei 
den  intramedullaren  beruht  darauf,  dafi  die  Diagnose  der  letzteren 
infolge  eigenartiger  klinischer  Ziige  oft  relativ  leicht  ist.  In  Grenz- 
fallen weisen  hier  neben  einer  genauen  Pruning  auf  eine  maligne 
Erkrankung  innerer  Organe  (Metastasen  bei  Krebs  der  Brustdruse, 
des  Magens  und  der  Gebarmutter)  Difformitaten  der  Wirbelsaule, 
mehr  oder  minder  scharf  lokalisierte,  heftige  Schmerzen  daselbst,  eine 
konstante  Druck-  und  Klopfempfindlichkeit  und  unter  Umstanden  eine 
rontgenologische  Untersuchung  auf  die  Natur  des  Leidens  hin.  Dann 
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zeigen  die  extramedullaren  vielfacli  einen  charakteristisclien  Verlauf 
insofern  sie  mit  anfanglich  gewohnlich  einseitigen  Wurzelsymptomen 
zu  beginnen  pflegen  und  sekundar  zu  halbseitigen,  dann  doppelseitigen 
Marksymptomen  fiihren.  Wurzelsymptome  im  Gebiet  der  Riicken- 
marksnerven ,  die  sich  besonders  durch  heftige  Sclimerzen  in  be- 
stimmten  Nervengebieten ,  „degenerativen"  Atrophien,  und  scharfer 
begrenzten  scliweren  Sensibilitatsstorungen  auBern,  sind  der  multiplen 
Sklerose  durchaus  fremd.  In  anderen  Fallen  allerdings,  wie  z.  B.  bei 
der  Caries,  konnen  lange  Zeit  leichte  Kompressionen  des  Riickenmarks 
maBig  ausgepragte  spinale  Symptome  von  wechselnder  Intensitat  ver- 
ursachen,  die  sich  gelegentlicli  audi  in  Form  einer  spastischen  Spinal- 
paralyse  auJSern.  Auch  hier  wird  die  Beriicksichtigung  des  cerebro- 
spinalen  Oharakters  der  multiplen  Sklerose  und  besonders  der  Augen- 
affektion  Klarheit  schaffen.  Wesentlich  schwieriger  ist  die  Unter- 
scheidung  mancher  Falle  von  Sclerosis  multiplex  von  intramedullaren 
Neoplasmen  (namentlich  von  Gliomen)  mit  dem  Sitz  im  Halsmark.  Sie 
zeigen  oft  einen  ausgesprochen  chronischen.  zu  Remissionen  und  Exa- 
cerbationen  neigenden  Verlauf,  bei  dem  Sclimerzen  und  Wurzel- 
symptome anfanglich  vollig  fehlen  zugunsten  spinaler  Halbseiten-  und 
Querschnittslahmungen.  Audi  laBt  die  physikalische  Untersuchung 
der  Wirbelsaule  hier  meist  im  Stick  Die  Wahrscheinlichkeit  einer 
multiplen  Sklerose  ist  nun  in  Greuzfallen  gering,  wenn  cerebrale 
Storungen  auf  fluchtiger  Natur  wahrend  des  ganzen  friiheren  Krank- 
heitsverlaufs  und  bei  langerer  Beobachtung  konstant  vermifit  werden 
(Opticusaffektionen!).  AuBerdem  sind  bei  der  letzteren  Erkrankung 
langer  dauernde  und  schwere  spinale  Erscheinungen  in  Form  aus- 
gebreiteter  Anastliesien ,  schwerer  Storungen  der  Blasenfunktion 
und  „tropliischer"  Anomalien  ungewohnlich.  Abgesehen  davon,  daB 
die  Muskelatrophien  mit  Entartungsreaktion  und  tibrillaren  Zuck- 
ungen  fast  mit  Sicherlieit  gegen  Sclerose  en  plaques  sprechen, 
ist  ein  voll  entwickeltes  typisches  Bild  der  Brown-Sequar d- 
schen  Halbseitenlahmung  von  langerer  Dauer  bei  der  multiplen 
Sklerose  ungemein  selten.  Auch  der  Verlauf  gibt  wertvolle  x4.nhalts- 
punkte.  Das  Wachstum  der  intramedullaren  Tumoren  in  vertikaler 
Riclitung  bediugt  oft  ein  kontinuieiiiches  Emporklimmen  spinaler 
Erscheinungen.  Denkt  man  an  intramedullare  Gummata  oder  Tuberkel, 
so  kann  man  den  Nachweis  einer  friiheren  Lues  oder  einer  gleichzeitig 
bestehenden  Tuberkulose  mit  Vorsicht  verwerten.  Bei  schwankender 
Differentialdiagnose  zwischen  Gliom  im  Halsmark  und  multipler 
Sklerose  wird  man  auch  die  Moglichkeit  eines  gleichzeitigen  Vor- 
kommens  eines  Glioms  im  Gehirn  und  im  Ruckenmark  beachten 
miissen. 


Diagnose ;  Differentialdiagnose. 


297 


In  ausgebildeten  Fallen  machen  sinnfallige  unterscheidende  Merk- 
male  eine  V e r w e c li s  1  u n g  von  multipler  Sklerose  n n d  Para- 
lysis agitans x)  geradezu  unmoglich ;  damals  aber,  als  man  die  Grund- 
linien  des  klinischen  Bildes  der  Sclerosis  multiplex  zu  entwerfen 
began ii,  war  gerade  diese  Differentialdiagnose  besonders  schwierig. 
Bei  beidenErkrankungen  fand  man  neben  relativ  normal  er  Sen- 
sibilitat  und  ungestorter  Sphinkterenfunktion  leichte  Ermtidbarkeit, 
Rigiditat  und  Paresen  der  Muskulatur  und  vor  allem  ein  eigentiim- 
liches  Zittern  der  Extremitaten.  Die  Ara  einer  scharferen,  fortschrei- 
tenden  Differenzierung  beider  Prozesse  begann  erst  mit  dem  Nachweis 
der  fundamentalen  Verschiedenheit  in  der  Eigenart 
des  Tremors.  Obwohl  schon  zuvor  Colin  das  Zittern  erst  bei 
willklirlichen  Bewegungen  auftreten  und  in  der  Euhe  verschwinden 
sah,  verdanken  wir  neben  einer  scharferen  Prazisierung  der  Unter- 
schiede  die  riclitige  Wlirdigung  derselben  erst  Charcot  und  nament- 
lich  seinem  Schiiler  Orden stein.  Bei  der  multiplen  Sklerose  pflegt 
der  in  der  Ruhe  fehlende  Tremor  meist  nur  die  willklirlichen 
Aktionen  zu  begleiten  und  sich  durch  Zitterbewegungen  zu  doku- 
mentieren,  die  mit  einer  ausgesprochenen  Vorliebe  neben  dem  Rumpf 
besonders  die  grofieren  Gelenke  der  oberen  Extremitaten  befallen. 
Bei  der  Parkinsonschen  Krankheit  hingegen  handelt  es  sich  um 
gleichmaflige ,  rhythmische ,  ziemlich  langsame,  bei  Affekten  sich 
steigernde,  speziell  Hand  und  Finger  betreffende  Oscillationen  von 
meist  relativ  geringer  Exkursion,  die  zu  spontanen  Remissionen 
neigend  gewohnlich  in  der  Ruhe  fortbestehen,  bei  willklirlichen  Be- 
wegungen aber  und  namentlich  solchen  Aktionen,  die  mit  groBerer 
Kraftentfaltung  verkniipft  sind,  voriibergehend  unterdriickt  oder  wenig- 
stens  gemildert  werden  (cf.  Wollenberg).  Die  friihere  Angabe 
Charcots,  daB  der  Kopf  und  die  Gesichtsmuskeln  an  dem  Tremor 
der  Schuttellahmung  sich  nicht  beteiligen,  hat  keine  allgemeine 
Gultigkeit.  Diese  Regeln  werden  allerdings  gelegentlich  durch  Aus- 
nahmen  unterbrochen ,  insofern  z.  B.  bei  der  Paralysis  agitans  der 
Tremor  erst  bei  Bewegungen  sich  einstellt  oder  sich  dadurch  wesent- 
lich  steigert.  Finden  sich  derartige  Ausnahmen  in  atypischen  Fallen, 
so  kann  auch  noch  heutzutage  namentlich  bei  jungeren  Individuen 
die  Differentialdiagnose  grofie  Schwierigkeiten  bereiten  (cf.  Sachs), 
obwohl  die  „  formes  frustes"  der  Paralysis  agitans,  in  den  en  sich  ge- 
legentlich auch  psychische,  sensible  und  sensorische  Anomalien  finden, 


:)  Literatu r:  Beck,  Berlin,  Charcot,  Cohn,  Jolly,  Krause, 
Oppenheim  (Lehrbuch),  Ordenstein,  Prast,  Sachs,  Schultze,  Wollen- 
berg. 
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mehr  den  sogenannten  senilen  Erkrankungen  des  Centralnervensystems 
(Dementia  senilis,  Arteriosklerose  des  Geliirns  und  Riickenmarks  usw.) 
zu  ahneln  scheinen.  Ob  tatsachlich  als  Raritaten  Kombinationen  von 
Schuttellahrnung  mit  Sclerosis  multiplex  vorkommen,  wie  Jolly  (cf.  audi 
Kranse)  auf  Grand  eines  klinisch  beobacliteten  Falles  annahm,  ist 
noch  nicht  sichergestellt.  Audi  in  atypischen  Fallen  wird  die  Beriick- 
sichtigung  des  Gesamtbildes  und  des  Krankheitsverlaufs  fast  stets 
eine  Unterscheidung  zwischen  Sclerose  en  plaques  und 
Parkinson scher  Krankheit  gestatten.  Abgesehen  von  der  aus- 
gesprochenen  Bevorzugung  des  hoheren  Alters  fiihrt  die  letztere  in 
unkomplizierten  Fallen  fast  nie  zu  einer  Beteiligung  der  Sinnesorgane 
und  vor  allemkaum  jemals  zu  den  Augenstorungen  der  Sclerosis  multiplex 
(wie  Nystagmus,  fliichtige  und  partielle  Muskelparesen,  ophthalmosko- 
pische  Veranderungen  an  der  Papille,  centrale  Skotome  usw.).  Wahrend 
die  Opticusveranderungen ,  die  K  o  n  i  g  bei  Schuttellahmungen  be- 
schrieben  hat,  nach  Oppenheim  wohl  durch  Komplikationen  be- 
dingt  sind,  kann  eine  Beteiligung  der  Augenmuskeln  an  der  allge- 
meinen  Starre  zuweilen  echte  Paresen  vortauschen  (Minkowski, 
Oppenheim,  Debove,  Neumann);  eine  nahere  Analyse  dieser 
Anomalien  wird  aber  wohl  immer  eine  Verwechslung  mit  den  Augen- 
storungen der  multiplen  Sklerose  verhindern.  Neben  der  charakte- 
ristischen  Haltung,  der  Steifigkeit  und  Langsamkeit  der  Korper- 
bewegungen,  dem  maskenartigen  Gesichtsausdruck,  dem  starren  Blick 
findet  sich  bei  der  Schuttellahmung  eine  mehr  oder  minder  dauernde, 
nicht  erst  durch  Bewegung  ausgeloste  oder  wesentlich  zunehmende 
Muskelrigiditat,  die  von  der  reflektorischen  Hypertonie  der  mul- 
tiplen Sklerose  durchaus  verschieden  ist  und  sich  nur  zuweilen  mit 
Lebhaftigkeit  der  Sehnenreflexe,  kaum  je  aber  mit  einer  erheblichen 
Steigerung  derselben  verbindet.  Gegen  Park  ins  onsche  Krank- 
heit spricht  ferner  der  Nachweis  von  ZwangsalFekten,  die  nur  aus- 
nahmsweise  bei  der  Paralysis  agitans  vorkommen  (Bernhardt),  einer 
tonischen  Dorsaireflexion  der  groBen  Zehe  bei  AuslOsung  der  FuB- 
sohlenreflexe,  starkerer  objektiver  Sensibilitats-  und  Blasenstorungen, 
sowie  einer  skandierenden  Sprache.  Die  Sprache  bei  Paralysis  agitans 
zeigt  zwar  manchmal  Schwache  und  Mangel  an  Modulation,  sowie 
zuweilen  sogar  almliche  Storungen,  wie  bei  bulbaren  Lasionen 
(Bruns,  Oppenheim)  —  Anomalien,  die  wohl  auf  Rigiditat  der 
Sprachmuskulatur,  auf  einen  Tremor  der  Stimmbander,  abnorme  Ermiid- 
barkeit  ihrer  Muskeln  und  auf  die  Verlangsamung  in  der  Ausfiihrung 
intendierter  Bewegungen  zuruckzufiihren  sind  (cf.  Rosenber g) ; 
in  sichergestellten  Fallen  fehlte  aber  das  Skandieren  anscheinend 
stets.   Endlich  sind  die  starken  Schwankungen  im  Verlauf,  welche 
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die  multiple  Sklerose  haufig  zeigt,  bei  der  ScMttellahmung  unge- 
wohnlich. 

DaB  der  Symptom enkomplex  der  auf  einer  clironischen  Mangan- 
vergiftung  beruhenden  einfomigen  wBraunsteinmullerkrankheit"  eine 
grofie  Ahnlichkeit  (s.  von  Jaksch,  Erben)  mit  dem  klrnischen  Bilde 
einer  atypischen,  multiplen  Sklerose  besitzen  kann,  ist  bereits  an 
anderen  Stellen  erwahnt  (p.  28);  die  eigenartige  Atiologie,  das  Fehlen 
von  Ataxie  und  Tntentionstremor,  des  Rombergschen  Symptoms  und 
von  Sensibilitatsstorungen  wird  meist  wohl  zur  Unterscheidung  dieser 
Metallintoxikation  von  der  Sclerose  en  plaques  genugen. 

DaB  sich  audi  auf  der  Basis  einer  clironischen  Quccksilber- 
vergiftung  (besonders  bei  Spiegelbelegern,  Vergoldern,  Verfertigern 
meteorologischer  Instrumente,  Hutmacliern  und  Fellarbeitern)  gelegent- 
licli  neben  psychischen  Alterationen  ein  Tremor  mercurialis  auftritt, 
der  die  Eigenart  des  Bewegungszitterns  zeigt  (cf.  Erben),  wurde 
ebenfalls  schon  friilier  betont.  Ein  diagnostischer  Irrtum  ist  aber 
bei  Beriicksichtigung  des  Berufs  und  der  Tatsache,  daB  fast  alle 
anderen  Symptome  der  multiplen  Sklerose  der  Hydrargyrose  fremd 
sind,  wohl  kaum  moglich;  man  muB  nur  beachten,  daB  beim  Tremor 
mercurialis  auffallige  Eemissionen  und  sogar  langjahrige  Intermission 
mit  rapider  Entwicklung  eines  „Recidivs"  vorkommen  (Eigenbeob- 
achtung  der  med.  Klinik  zu  Erlangen). 
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Die  Gegensatze  in  den  Ansckauungen  iiber  die  Eigenart  des 
patkologisck-anatomiscken  Prozesses  bei  der  multiplen  Sklerose  erklaren 
sich  aus  einer  Reike  gewicktiger  Griinde.  Zunackst  fiihrte  niclit  nur 
die  variierende  Deutung  gleicker  histologischer  Bilder,  sondern  auch 
die  steten  Versucke,  qualitative  Differ enzen  derselben 
als  quantitative  aufzufassen  und  mit  der  Verschiedenheit  von 
„Entwicklungsstadien"  in  Zusammenhang  zu  bringen,  zu  grofien  Ver- 
wirrungen.  Der  von  Schmaus,  Ziegler,  Balint,  Bielschowsky 
u.  a.  vertretene  Standpunkt,  daB  man  eine  einheitliche  Erklarung 
aller  Falle  von  multipler  Sklerose  in  weiterem  Sinne  (cf.  p.  7)  niclit 
geben  kann,  ist  im  Hinblick  auf  die  Stellung  der  Neurogliae  in 
morphologisclier  und  biologisclier  Hinsiclit  zweifellos  richtig.  Die 
Neuroglia  reagiert  auf  jeden  Ausfall  an  „nervosem"  Gewebe  und 
demgemafi  auch  auf  jede  herdformige  Affektion  des  Centralnerven- 
systems,  die  eine  Herddegeneration  oder  Herdentziindung  verursacht, 
durcli  eine  Neubildung  von  Zwischensubstanz.  Eine  Verallge- 
meinerung  der  Befunde  in  einzelnen  und  besonders  atypischen 
Fallen  ist  deshalb  unmoglich.  Ferner  erscliwerten  die  grund- 
verscbiedenen  Auffassungen  iiber  das  Wesen  der  Entziindung 
und  namentlicli  iiber  ihre  Beziehungen  zu  der  reinen  Degeneration 
eine  gegenseitige  Yerstandigung ,  zumal  gerade  die  Beurteilung 
degenerativer  und  reparatorischer  Prozesse  im  Centralnervensystem 
mit  besonderen  Schwierigkeiten  verkniipft  ist.  Die  notwendige  Vor- 
aussetzung  fur  die  Beurteilung  patkologischer  Prozesse,  namlich  die 
Kenntnis  der  feineren  Struktur  der  Neuroglia  war  bis 
zur  Publikation  der  bekannten  Weigertschen  ilrbeit  nur  mangelhaft 
gegeben.  Die  morphologiscke  Aknlickkeit  der  versckiedenen  Gekirn- 
zellen  und  Fasern,  namentlick  bei  proliferativen  Vorgangen  muBte 
beim  Mangel  elektiver  Farbungen  zu  falscben  Scklussen  Anlafi  geben. 
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So  kommt  es  z.  B.,  dafi  Eossolimo  noch  in  seiner  im  Jahre  1903 
erschienenen  Bearbeitung  der  multiplen  Sklerose  in  dem  Handbuch  der 
pathologischen  Anatomie  des  Nervensystems  sich  zu  dem  Satz  be- 
rechtigt  glaubt :  „Es  konnte  bis  jetzt  nicht  festgestellt  werden,  ob  die 
fibrillare  Snbstanz  der  Herde  als  Produkt  der  Achsenzylinder  oder 
der  Neuroglia  aufzufassen  ist".    Durch  ein  weiteres  Moment  also, 
dnrch  die  Unzulanglichkeit  und  die  Fehlerquellen  vieler  Farbemethoden 
entstanden  der  Wirklichkeit  nicht  entsprechende  Bilder  und  Theorien, 
die  sich  auf  falsche  Befunde  stiitzen.    Endlich  mufi  der  Versuch, 
den  KrankheitsprozeB  scharfer  zu  definieren,  nicht  nur  auf  Ana- 
logien  aus  derPathologie  anderer  Organe,  sondern  auch  auf 
verwertbare  Ergebnisse  experimenteller  Forschungen  verzichten.  Wir 
kennen  in  keinem  anderen  Organ  einen  Prozen",  der  bei  relativer 
Integritat  und  Funktionsfahigkeit  des  beteiligten  „spezifischen"  Paren- 
chims  zu  einer  derart  enormen  herdformigen  Wucherung  des  Zwischen- 
gewebes  Anlafl  gibt.    Der  makroskopische  und  mikroskopische  Befund 
an  den  iibrigen  Korperorganen  hat  bis  jetzt  niemals  Anhaltspunkte  fur 
eine  direkte  Beteiligung  derselben  am  Krankheitsprozesse  der  multiplen 
Sklerose  gegeben.    Man  hat  zwar  gelegentlich  „indurierende  Prozesse" 
in  den  Nieren  und  der  Leber  (S  c  h  u  1 1  z  e)  gefunden  und  auf  eine 
begleitende  Arteriosklerose  (Greiff  u.  a.)  aufmerksam  gemacht; 
zweifellos    aber   liegen   hier    zufallige   Komplikationen   vor.  Die 
Arteriosklerose  insbesondere,  welche  schon  wegen  der  Vorliebe  des 
Leidens  fiir  das  hohere  Alter  in  der  Atiologie  der  multiplen  Sklerose 
gar  nicht  in  Betracht  kommt,  ist  sicher  nur  fiir  die  gelegentlichen 
multiplen   kleinen   Erweichungsherde   im  Central nervensy stem  mit 
sekundarer  Vernarbung  durch  Neurogliawucherungen ,  also  fiir  eine 
„sekundare  multiple  Sklerose"  verantwortlich.    Die  Befunde  Gr as- 
sets, der  bei  multipler  Sklerose  auch  im  iibrigen  Korper  „skle- 
rotische"  Veranderungen  fand,  stehen  ganz  isoliert;  es  kann  sich 
in  solchen  Fallen  wohl  nur  urn  ausgebreitete  disseminierte  entziind- 
liche  Affektionen  gehandelt  haben.    Die  experimentelle  For- 
s  c  h  u  n  g  hat  allerdings,  wie  auch  a  priori  zn  erwarten  ist,  gelegent- 
lich eine  disseminierte  Herddegeneration  und  Herdentziindung  mit 
sekundarer  Neurogliawuchung   zu    erzeugen  vermocht;    die  histo- 
logischen  Details  entsprechen  jedoch  nicht  im  entferntesten  dem 
Typus  der  Herde  bei  der  Sclerose  en  plaques.    Der  Nachweis  einer 
mit  der  „primaren  multiplen  Sklerose"  im  Sinne  von  Schmaus  und 
Ziegler  identischen  oder  zumindest  vergleichbaren  Erkrankung  bei 
Tieren  ist  iiberhaupt  bis  jetzt  nicht  geliefert.    Man  hat  wohl  im  Ge- 
folge  von  Traumen  und  akuten  Infektionskrankheiten  (z.  B.  Staupe 
und  Druse)  akute  diffuse  und  auch  disseminierte  Entziindungsherde 
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in  der  Medulla  spinalis  bei  Pferden  und  Hunden,  sowie  nach  langerem 
Bestelien  sklerotische  Herde  mit  auf-  und  absteigenden  Degenerationen 
gefunden  (cf.  W  e  b  e  r  -  B  a  r  i  e  r ,  L  i  e  n  a  u  x  -  H  e  n  d  r  i  k  s ,  L  e  1 1  m  a  n  n). 
Dexler  wies  aber  in  einer  kritischen  Besprechung  dieser  Falle  nach, 
daB  das,  was  unter  dem  Namen  der  multiplen  Sklerose  bei  Tieren  bis  jetzt 
beschrieben  oder  besser  angedeutet  wird,  „weder  klinisch  nocli  anato- 
miscli  damit  etwas  zu  tun  hat".  Es  kommt  also  bei  Tieren  nach  dem  bis 
jetzt  vorliegenden  Material  nur  eine  akute  Myelitis  mit  reparatorischer 
Neurogliawucherung  vor.  Ley  den  zog  daraus,  daB  er  bei  kiinstlichen, 
myelitischen  Herden  in  Tierversuchen  nach  langerer  Zeit  Verande- 
rungen  wie  bei  der  Sclerosis  multiplex  fand,  den  ScMufi,  daB  diese 
Erkrankung  ihren  Ausgangspunkt  von  einer  akuten  Myelitis  nimmt. 
Es  geht  wohl  aus  dem  Vorstehenden  zur  Geniige  hervor,  daB  die 
Kritik  Westphals  an  den  Versuchen  L e y d e n s  durchaus  berechtigt 
ist.  Nach  W  e  s  t  p  h  a  1  resultiert  aus  der  Tatsache ,  daB  ein  der- 
ar tiger  myelitischer  Herd  spaterhin  die  Beschaffenheit  der  „ Sklerose" 
zeigt,  keineswegs  der  SchluB,  daB  jeder  sklerotische  Herd  ein  akut 
myelitischer  gewesen  ist.  Derartige  Versuche  bestatigen  nur  die 
durch  Weigert  sichergestellte  Tatsache  von  dem  Charakter  der 
Neuroglia  als  Bindegewebe  in  morphologischer  und  biologischer 
Hinsicht,  beweisen  hingegen  nichts  hinsichtlich  der  Pathogenese  der 
multiplen  Sklerose.  Dasselbe  gilt  fur  die  experimentellen  Versuche 
von  Schmaus,  Bickeles  u.  a.,  in  den  en  durch  schwere  trauma- 
tische  Erschutteruug  multiple,  z.  B.  durch  die  Marchi-Methode 
naclrweisbare  Herde  im  Riickenmark  erzeugt  wurden.  Kurz  —  die 
experimentellen  Untersuchungen  sprechen  nur  fiir  die  Richtigkeit  des 
Satzes,  daB  der  Befund  disseminierter  sklerotischer  Herde  im  Central- 
nervensystem  mit  pathogenetisch  verschiedenen  Prozessen  in  Zu- 
sammenhang  stehen  kann. 

Meine  Beschreibuiig  des  pathologisch-anatomischen  Substrats  bei 
der  multiplen  Sklerose  soil  nun  zunachst  an  der  Hand  eigener  Pra- 
parate  und  z.  T.  audi  der  Literatur  iiber  die  makroskopischen  und 
mikroskopischen  Befunde  an  dem  Nervensystem  der  Kranken  mit 
multipler  Sklerose  referieren  und  an  den  einschlagigen  Stellen  auf  die 
zahlreichen  und  widersprechenden  Anschauungen  hinsichtlich  der 
Histogenese  des  Prozesses  in  Form  kurzer  Skizzierungen  derselben 
Bezug  n  eh  men.  Eine  ausfiihrliche  Darstellung  der  Meinun  gsdifferen  zen 
verbietet  schon  die  Riicksicht  auf  den  Raum;  sie  eiiibrigt  sich  auch 
deshalb,  weil  eine  breite  Erorterung  aller  jener,  z.  T.  recht  vagen 
und  einer  geniigenden  Begriindung  entbehrenden  Hypothesen,  welche 
sich  mit  der  Entstehung  der  multiplen  Sklerose  beschaftigen,  fiir 
unser  Verstandnis  des  Krankheitsprozesses  kaum  fruchtbringend  ist. 
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Dasselbe  gilt  fiir  den  alten  und  noch  immer  unentschiedenen  Streit 
iiber  die  Abgrenzung  der  entziindlichen  und  nicht  entziindlichen  Vor- 
gange  am  Centralnervensystem.  Als  Grundlage  fiir  unsere  Auffassung 
in  dieser  Frage  dienen  mir  5  autoptisch  kontrollierte ,  friiher  aus- 
fiihrlich  mitgeteilte  Eigenbeobaclitungen ,  eine  auf  Taf.  I,  Figur  II 
z.  T.  abgebildete  Schnittserie  von  einem  weiteren  Fall,  dessen  Kranken- 
geschichte  wir  leider  nicht  besitzen,  und  endlich  Origin alpraparate, 
die  ich  dem  liebenswiirdigen  Entgegenkommen  von  Herrn  Geheimrat 
W  e  i  g  e  r  t  und  Herrn  Dr.  M.  B  i  e  1  s  c  h  o  w  s  k  y  verdanke.  Am  Schlusse 
dieses  Kapitels  will  ich  dann  eine  Begriinduiig  meines  Standpunktes 
in  der  Frage  nach  der  Pathogenese  zu  geben  versuchen. 

In  makroskopischer  Hinsicht  verhalten  sich  in  unkomplizierten 
Fallen  die  Hirnhaute  im  wesentlichen  normal;  man  beobachtet  nur 
mitunter  einen  maBigen  Hydrocephalus  externus  ex  vacuo  im  Ge- 
folge  einer  ,,sekundaren"  Hirnatrophie  (s.  u.)  und  da,  wo  die  ge- 
legentlich  grau  oder  graublau  durchschimmernden  Herde  an  die 
Oberflache  reichen,  eine  geringe  Adharenz  der  Pia,  welche  jedoch 
weniger  auf  einer  bindegewebigen  Verwachsung  der  Pia  mit  der 
Neurogliarindenschicht,  als  auf  eine  wesentliche  Vermehrung  der 
radiaren  Neuroglia-Haftfasern  (Weigert)  zuruckzufiihren  ist.  Fast 
in  alien  Fallen,  in  denen  deutliche  Atfektionen  der  Meningen  schon 
fiir  das  unbewaifnete  Auge  wahrnehmbar  waren  (cf.  Melicherr 
Schiile,  Pollak,  Eb stein  u.  a.)  lag  eine  „sekundare  multiple 
Sklerose"  im  Sinne  von  S  c  h  m  a  u  s  und  Z  i  e  g  1  e  r  vor.  Die  Behauptung 
von  Borst,  dafi  ein  normales  Verhalten  der  Meningen  fast  niemals 
bei  Sclerose  en  plaques  beobachtet  wird,  halten  wir  auf  Grand  unserer 
Falle  fiir  unrichtig.  Die  gelegentlichen  Veranderungen  bei  der 
mikroskopischen  Untersuchung  (s.  u.)  sind  unerheblich  und  fiir  die 
Pathogenese  der  Erkrankung  bedeutungslos.  Die  altere  Anschauung, 
da6  der  Prozefi  von  den  Meningen  ausgeht,  ist  nach  dem  Urteil  fast 
aller  Autoren  unhaltbar. 

DasGehirn  zeigt,  wie  schon  erwahnt,  nicht  selten  eine  maBige 
„sekundare"  Atropine  mit  Verschmalerung  der  Einde  und  Hydro- 
cephalus internus  ex  vacuo  (Valentine r,  Bourneville  et  Gue- 
rard  u.  a.).  Das  zeitweise  Vorkommen  dieser  Atropine  ist  deshalb 
bemerkenswert,  weil  sie  audi  ohne  starkere  Herdentwicklung  in  der 
Rinde  die  alleinige  oder  wenigstens  wesentlichste  Ursache  des  Ver- 
blodungsprozesses ,  der  sich  namentlich  in  den  Endstadien  der  Er- 
krankung manchmal  geltend  macht,  darstellen  kann.  AuBerdem  findet 
man  zuweilen  am  Boden  des  vierten  Ventrikeis  starkere  adenoide 
Vegetationen  (cf.  Wernicke,  Redlich).    Wir  wissen,  daB  diese 
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Ependymwucherungen  im  wesentlichen  aus  Neurogliawucherungen 
bestelien  (Weigert). 

Audi  das  Riickenmark  hat  manchmal  bei  anscheinend  normaler 
Konfiguration  ein  im  Vergleicli  zur  Norm  geringeres  Volumen,  ein 
Befund,  der  nicht  nur  mit  einer  ,,  Atropine"  desselben,  sondern  zuweilen 
vielleiclit  audi  —  in  ahnlicher  Weise  wie  bei  manchen  anderen  endogenen 
Erkrankungen  —  mit  einer  Hypoplasie  in  Zusammenhang  stehen  kann. 

Bei  Durch  sell  nit  ten  durch  die  Substanz  des  Gehirns 
und  Riickenmarks  kann  das  unbewaffnete  Auge  meist  sclion  das 
pathologisch-anatomische  Substrat  der  multipleii  Sklerose,  namlich 
die  weite  Aussaat  zahlreicher,  ins  elformiger ,  sklero- 
tischer  Herde  erkennen.  In  rich  tiger  Erkenntnis,  dafi  die  Plaques 
im  allgemeinen  nicht  miteinander  in  Verbindung  stehen  und  nur  ge- 
legentlich  miteinander  verschmelzen,  hat  schon  Cruveilhier  den  be- 
zeichnenden  Ausdruck  „iles"  gebraucht.  Die  von  Buchwald  ver- 
teidigte  Ansicht,  dafi  die  multiple  Sklerose  deshalb,  weil  die  einzelnen 
Herde  nur  scheinbar  isoliert  und  durch  verandertes  Gewebe  mitein- 
ander verbunden  sind,  als  „Sclerosis  multiple  continua"  bezeichnet 
werden  kann,  ist  irrig. 

Die  Grofie,  der  mit  blofiem  Auge  sichtbaren  Herde  wechselt, 
von  Bruchteilen  eines  Millimeters  bis  zu  mehreren  Centimetern ;  meist 
sind  sie  stecknadelkopf-  bis  haselnuftgrolj.  Sie  sollen  einen  Durch- 
messer  von  5  — 6  cm  erreichen  konnen;  die  grofien  Plaques  aber  ent- 
stehen  wohl  nur  durch  den  Konflux  kleiner  und  verraten  diese  Genese 
meist  schon  durch  ihre  ganz  unregelmaJige  Gestalt. 

liber  die  Zahl  der  Plaques  im  Centralnervensystem  liegen  ge- 
nauere  Untersuchungen,  die  wegen  der  Schwierigkeit  der  Erkennung 
und  Zahlung  der  kleineren  und  kleinsten  Herde  audi  bei  mikro- 
skopischer  Durchsuchung  mit  grofien  Fehlerquellen  rechnen  miissen, 
bis  jetzt  nicht  vor.  Man  schatzt  sie  zwischen  ,^l2  Dutzend"  und 
„Hunderten".  Zunachst  mufi  man  sich  also  mit  der  Annahme  be- 
gniigen,  dafi  bei  echter  multipler  Sklerose  unter  der  Voraussetzung 
exakter  mikroskopischer  Untersuchung  die  Herde  „sehr  zahlreich" 
sind.  Namentlich  im  Riickenmark,  in  der  Medulla  oblongata  und  im 
Pons  wird  in  fortgeschrittenen  Fallen  das  Zahlen  noch  dadurch  er- 
schwert,  dafi  durch  Konflux  benachbarter  die  Zahl  bei  Zunahme  der 
Grofie  sich  scheinbar  verringert. 

Die  Angabe  iiber  die  Far  be  der  Herde  bei  der  mikroskopischen 
Untersuchung  des  frischen  ungeharteten  Praparates  variieren  erheb- 
lich.  Im  allgemeinen  nimmt  man  an,  dafi  die  Plaques  „grau",  „grau- 
weifi",  „graugelblichu,  „aschgrau"  oder  „graublau"  sind  und  bei 
1  anger  em  Zutritt  von  Luft  einen  mehr  „graurotliclien"  Farbenton  an- 
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nehmen.  Auch  groBere  Herde  konnen  jedoch  fur  das  Auge  unsichtbar 
sein  und  zum  Teil  erst  bei  Luftzutritt  durch  einen  Farbenumschlag 
in  Graurot  kenntlich  werden.  Nach  der  Konsistenz  des  Gewebes 
wechselt  nacli  der  Meinung  einiger  Autoren  die  Farbe;  die  frischen, 
weicheren  Herde  sollen  mehr  „rdtlich"  oder  „rot  bis  lachsfarben" 
und  „ziegelrot",  die  alteren  dagegen  mehr  „grau"  sein.  AVir  selbst 
haben  derartiges  nicht  beobachtet.  Diese  Farbendilferenzen  berulien 
wahrscheinlich  nicht  auf  der  Verschiedenheit  der  Krankheitsstadien, 
aus  denen  die  Herde  stammen,  sondern  ebenso  wie  bei  den  Konsistenz- 
unterschieden,  auf  der  Verschiedenheit  der  Krankheitsprozesse.  Eine 
starkere  hyperamische  Verfarbung  ohne  langeren  Luftzutritt  ist 
bei  der  echten  multiplen  Sklerose  jedenfalls  ungewohnlich.  Die 
Falle,  in  denen  man  rosarote  und  ziegelrote  Plaques  gefunden  hat, 
gehoren  fast  ausnahmsweise  der  sekundaren  multiplen  Sklerose  an 
und  waren  meist  als  disseminierte  Encephalomyelitis  bzw.  Myelitis 
aufzufassen.  Nach  unserer  Erfahrung  ist  der  Grundton  der  sichtbaren 
Herde  ein  deutliches  Grau. 

Die  Literatur  berichtet,  daB  man  die  Herde  bald  uber  die 
Schnittflache  hervorquellen ,  bald  in  gleichem  Niveau  liegen 
bald  deutlich  einsinken  sah.  Dieses  Einsinken  soli  auch  mit  einem 
kollateralen  Odem  des  umgebenden  Gewebes  in  Beziehung  stehen. 
Einige  Autoren  fanden  eine  auffallige  Trockenheit,  andere  wiederum 
eine  vermehrte  serose  Durchtrankung.  Wir  selbst  haben  einigermaBen 
konstante,  wesentliche  Niveaudifterenzen  nicht  beobachtet.  Jedenfalls 
stent  fest,  daB  starkere  Schrumpfungen  des  Gewebes  selbst  dann,  wenn 
fast  der  ganze  Querschnitt  des  Eiickenmarks,  der  Medulla  und  der 
Pia  befallen  war,  in  alien  unseren  Fallen  vollig  fehlten.  Eine  er- 
hebliche  oder  gar  sehr  hochgradige  V erkleiner ung  des 
Querschnitts  ist  also  bei  ec liter  multipler  Sklerose  zu- 
m  i  n  d  e  s  t  ungewohnlich.  Dieser  Befund  erklart  sich  leicht  daraus, 
dafi  das  eigentliche  ,,nervoseu  Gewebe  im  grofien  und  ganzen  erhalten 
bleibt  und  das  durch  die  Markscheidendegeneration  entstehende  Defizit 
reichlichst  durch  die  machtigen  Neurogliawucherungen  gedeckt  wird. 

Nur  bei  Beteiligung  des  Opticus  scheint  nach  Uhthoff  auch  in 
Fallen,  die  der  echten  multiplen  Sklerose  angehoren,  gelegentlich  eine 
starkere  Schrumpfung  vorzukommen.  Uhthoff  meint  auch,  daB  sehr 
haufig  bei  der  multiplen  Sklerose  noch  ein  Moment  aktiver  Schrum- 
pfung durch  interstitielle  Veranderungen  mitspielen  muB. 

Die  Konsistenz  der  Herde  soil  —  je  nach  ihrem  Alter  — 
stark  en  Schwankungen  unterliegen.  Zwischen  den  Extremen  „knorpel- 
hart"  und  „der  Pulpa  ahnlich  weich"  hat  man  alle  moglichen  tiber- 
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gange  gefunden.  Die  alteren  Herde  sollen  fest,  derb,  zah,  lederartig, 
die  jiingeren  aber  weicher  sein.  Ich  glaube,  daft  auch  der  Widerspruch 
in  diesen  Angaben  nicht  mit  der  Verschiedenheit  der  Entwicklungs- 
stadien,  sondern  mit  der  Verschiedenheit  der  Falle  in  Konnex  steht. 
Die  Unterschiede  in  der  Konsistenz  scheinen  uns  namlich  zur 
Differenzierung  der  einzelnen  Formen  der  disseminierten  Erkrankungen 
des  Centralnervensystems  insofern  von  Bedeutung,  als  —  wenigstens 
nach  unserer  Erfahrung  —  eine  deutliche,  auf  eine  Einschmelzung 
des  Gewebes  und  starke  serose  Durchtrankung  hinweisende  Abnahme 
der  Konsistenz  bei  der  echten  multiplen  Sklerose  fehlt  nnd  mehr  den 
disseminierten  Formen  der  Myelitis  znkommt.  Tatsachlich  hat  man 
auch  die  auffallig  weichen  Herde,  besonders  in  Fallen  von  „  Sclerosis 
multiplex  acuta"  gefunden,  die  nach  unseren  friiheren  Angaben  der 
Myelitis  bzw.  Encephalomyelitis  disseminata  zuzurechnen  sind.  Wir 
selbst  haben  jedenfalls  niemals  weiche  Herde  beobachtet,  sondern  meist 
eine  deutliche  Konsistenzzunahme,  also  eine  mehr  oder  minder 
ausgesprochene  Derbheit  derselben  feststellen  konnen. 

Eine  grofiere  Variability  der  Form  der  Herde  entsteht  einer- 
seits  durch  den  Konflux  benachbarter  Plaques  und  andererseits  durch 
ihr  Heranreichen  an  die  Peripherie,  weiche  die  aufiere  Umgrenzung 
von  der  Konfiguration  des  befallenen  Teiles  abhangig  macht.  Nament- 
lich  bei  centralem  Sitz  in  der  Medulla  oblongata  und  im  Pons  kommt  im 
Markscheidenpraparat  durch  die  Verschmelzung  von  Herden  oft  eine 
bizarre  Zerkluftung  des  Gewebes  zustande.  Man  sieht  dann  gar  nicht 
selten  mitten  im  machtigen  Herde  „Inseln"  normal  en  Gewebes. 
Sind  isolierte  Herde  durch  normale  Zonen  von  der  Peripherie  getrennt, 
so  besitzen  die  Herde  auf  Querschnitten  sehr  haufig  eine  rundliche 
oder  ovale  Gestalt.  Besonders  in  den  Hinterstrangen  haben  wir  oft 
langsovale,  eitormige  Herde  gesehen,  deren  langer  Durchmesser  meist 
sagittal  gerichtet  war.  Ausgesprochen  zackig-strahlige  Herde  sieht 
man  im  Querschnitt  bei  Markscheidenfarbungen  nur  ausnahmsweise, 
wesentlich  haufiger  aber  bei  elektiver  Farbung  der  Neuroglia.  Kegel- 
formige  Plaques,  deren  Spitzen  an  Eintrittsstellen  von  veranderten 
GefaBen  liegen  und  deren  Basis  der  Endausbreitung  derselben  entspricht, 
haben  wir  niemals  gesehen.  Derartige  Bilder  kommen  eher  bei  der 
disseminierten  Myelitis  zustande;  auch  der  Fall  Williamsons,  in 
dem  ein  sklerotischer  Herd  dem  Verzweigungsgebiet  einer  Arteria 
spinalis  anterior  entsprach,  gehort  sicher  der  „sekundaren  multiplen 
Sklerose"  nach  akuter  Herdentziindung  an.  Auf  Langsschnitten  be- 
sitzen die  Herde  bei  Markscheidenfarbungen  oft  annahernd  die  Gestalt 
ovaler  Zapfen,  die  in  sehr  fortgeschrittenen  Fallen  derart  konlluieren 
konnen,  dafi  man  trotz  grofier  Schnittserien  aus  den  verschiedensten 
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Hohen  des  Riickenmarks  in  jedem  Praparat  den  groBten  Teil  des 
Querschnitts  erkrankt  sieht.    (Tafel  II,  Figur  5). 

Die  Begrenzung  der  Herde  ist,  bei  Schnitten,  die  ungefahr 
senkrecht  zur  Faserrichtung  gelegt  und  nach  der  Weigertschen 
Methode  der  Markscheidenfarbung  tingiert  sind,  fiir  das  unbe- 
waffnete  Auge  auffallend  scharf.  Die  Plaques  sind  wie  mit 
einer  Schere  ausgeschnitten  oder  mit  einem  Loch- 
eisen  ausgeschlagen.  Nur  in  wenigen  Querschnitten  erkennt 
man  schon  makroskopisch  eine  schmalere  Randzone  lichteren  Gewebes. 
Auch  die  mikroskopische  Untersuchung  soldier  Praparate  mit 
schwacherer  VergroBerung  findet  meist  einen  schroffen  Ubergang 
zwischen  scheinbar  gesunden  Gewebspartien  mit  an  Zahl,  Form  und 
Farbbarkeit  normalen  Markscheiden  einerseits,  und  vollig  ungefarbten 
Feldern  andererseits.  Die  Grenzlinien  des  Herdes  verlaufen  dabei 
gewohnlich  leidlich  gerade  oder  in  maBigen  Biegungen;  enger  ge- 
drangte,  langere,  zackige,  strahlige  Fortsatze  der  Plaques  in  die 
gesunde  Umgebung  habe  ich  bei  mafiig  starker  VergroBerung  in  Mark- 
scheidenpraparaten  kaum  jemals  gesehen.  Bei  starkeren  VergroBerungen 
wird  die  Begrenzung  natiirlich  unsclmrfer;  man  findet  dann  nicht  selten 
auch  eine  nock  leidlich  regelmafiig  gestaltete  schmale  Ubergangszone 
zwischen  normalem  und  krankem  Gewebe  mit  teilweiser  Degeneration 
der  Markscheiden.  In  Langsschnitten  durch  die  Herde  erscheinen 
die  obere  und  die  untere  Grenze  der  Plaques  meist  weniger  scharf  als 
die  seitliche.  Mikroskopisch  hat  man  dann  den  Eindruck,  daB  zahlreiche 
gesunde  Markscheiden  biirstenformig  in  das  bei  Markscheidenfarbungen 
ungefarbte  kranke  Gewebe  hineinreichen ;  doch  sieht  man  oft  auch  die 
tingierten,  parallel  gerichteten  Markscheiden  an  der  seitlichen  Grenze 
noch  eine  kleine  Strecke  weit  durch  gewuchertes  Zwischengewebe 
einzeln  oder  in  Biindeln  in  abnormer  Weise  auseinandergedrangt. 
Derartige  schrolfe  Ubergange  an  der  Peripherie  wie  bei  Markscheiden- 
farbungen werden  allerdings  bei  Schnitten,  die  nach  der  W  e  i  g  e  r  t  schen 
elektiven  Methode  der  Neurogliafarbung  tingiert  sind,  meist  vermiBt. 
Man  sieht  dann  deutlich,  daB  die  kolossalen  Mengen  gewucherter 
Neuroglia  sich  mehr  allmahlich  in  der  Peripherie  verlieren. 

Hinsichtlich  der  Lokalisation  der  Herde  steht  zunachst  fest,  daB 
sie  sich  liber  all  da,  wo  sich  Neuroglia  findet,  etablieren 
konnen,  also  im  Cerebrum  und  der  Medulla  spinalis, 
in  den  Wurzeln  der  Him-  und  Buckenm  arks  nerve  n, 
sowie  im  Verlauf  des  Nervus  opticus  (s.  u.).  Bei  alien 
unseren  Fallen  waren  stets  Gehirn  und  Rlickenmark  befallen. 
Die  Zahl  der  Herde  kann  aber  anscheinend  manchmal  im  Rlickenmark 
auffallend  groBer  sein  als  im  Gehirn  und  umgekehrt.  Ob  insbesondere 
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ein  „rein  spinaler  Typus"  der  echten  multiplen  Sklerose  existiert, 
erscheint  mir  mit  Taylor,  Redlich  u.  a.  nacli  den  bisher  vorliegenden 
Literaturbericliten  recht  zweifelhaft;  zumindest  sind  derartige  Falle 
ebenso  wie  solche  mit  rein  cerebraler  Lokalisation  ungemein  selten 
im  Gegensatz  zur  disseminierten  Myelitis  imd  damit  der  sekundaren 
multiplen  Sklerose,  die  recht  haufig  sich  nur  auf  das  Riickenmark  zu 
beschranken  scheint. 

Die  vielfach  verteidigte  Behauptung,  daB  die  Aussaat  der  Herde 
innerhalb  des  Centralnervensystems  eine  vollkommen  regellose  ist, 
konnen  wir  nicht  bestatigen.  Es  bleibt  zwar  wohl  kein  Abschnitt  des 
Centralnervensystems  konstant  vollig  verschont;  trotz  des  Fehlens 
starrer  Gesetze  und  trotz  zahlreicher  Ausnahmen  aber  laBt  sich  dennoch 
eine  Pradilektion  schon  in  der  Norm  an  Neuroglia  reicher 
Territorien  fiir  dieEntwicklung  der  skier  otischenPla- 
ques  nachweisen. 

Zunachst  konstatierten  wir  in  sehr  zahlreichen  Praparaten  aller 
unserer  Falle  eine  auffallige  Neigung  zu  symmetrischen 
Affektionen  des  Eiicken marks,  der  Medulla  oblongata 
und  der  Briicke.  Namentlich  dann,  wenn  der  groBte  Teil  des 
Querschnitts  im  Riickenmark  befallen  ist,  wird  diese  Symmetric  durch 
das  beiderseits  fast  vollig  gleichmaBige  Erhaltenbleiben  gewisser 
Randpartien  ganz  sinfallig  (cf.  z.  B.  Tafel  II,  Fig.  V,  8,  9).  Nach 
anscheinend  symmetrischer  Entwicklung  zweier  Herde  in  den  Seiten- 
strangen bleiben  sehr  haufig  beiderseits  gleichmafiige  Randzonen 
intakt,  die  meist  der  dorsalen  Zone  der  Hinterstrange  und  der  ven- 
tralen  Teile  der  Vorderstrange  entsprechen  und  an  der  Peripherie 
der  Seitenstrange  sich  in  Form  schmaler,  gewohnlich  nur  mikro- 
skopisch  nachweisbarer  peripherer  Streifen  fortsetzen.  Diese  Bilder 
kehren  viel  zu  haufig  wieder,  urn  den  Gedenken  an  rein  zufallige 
Erscheinungen  aufkommen  zu  lassen.  Dieses  ganz  oder  annahernd 
symmetrische  Auftreten  der  Herde  in  beiden  Seitenstrangen  ver- 
bindet  sich  weiterhin  ebenfalls  auffallig  haufig  mit  einem  ungefahr 
in  der  Mitte  der  Hinterstrange  gelegenen  und  von  hier  aus  welter 
fortschreitenden  Plaques.  Die  Zahl  der  Bilder  mit  symmetrischen 
Affektionen  des  Ruckenmarks  wird  zuclem  noch  deshalb  leicht 
unterschatzt ,  weil  sich  die  beiderseitigen  Herde  in  verschiedenen 
Entwicklungsstadien  befinden  und  demgemafi  nach  Intensitat  und 
GroBenausdehnung  difterieren  konnen.  Audi  in  Fallen  mit  groBeren 
einseitigen  Herd  en  in  den  Seitenstrangen  konstatiert  die  mikro- 
skopische  Untersuchung  auf  der  bei  Betrachtung  mit  bloBem  Auge 
anscheinend  intakten  anderen  Seite  an  den  ganz  oder  wenigstens 
ungefahr  entsprechenden  Partien  eine  deutliche  Lichtung.  Diese 
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ausgesprochene  Neigung  des  Prozesses  zu  Symmetric  in  zahlreichen 
Fallen  hat  die  Literatur  bisher  nicht  geniigend  gewttrdigt,  obwohl 
schon  Obersteiner  auf  sie  aufmerksam  gemacht  hat  (cf.  auch 
Redlich).  Es  finden  sich  nur  zerstreute  sparliche  Hinweise  darauf 
(cf.  Bourneville  et  Guerard,  Williamson,  Rossolimo). 
Diese  Symmetrie,  welche  sich  gelegentlich  auch  bei  echten  Neo- 
plasmen  im  Cerebrum  und  anscheinend  namentlich  bei  Gliomen 
findet,  spricht  keiueswegs  fur  einen  Zusammenhang  des  Leidens  mit 
GefaBerkrankungen  auf  toxisch-infektioser  Basis.  Wenn  sich  die 
Plaques  an  gleichliegenden  Stellen  der  Seitenstrange  etablieren,  so 
miiflten  wir  wohl  eine  gleichzeitige  doppelseitige  Affektion  einer  der 
drei  Arterien  annehmen,  welche  aus  dem  seitlichen  Gefafiplexus  hervor- 
gehen  und  sich  in  die  Seitenstrange  an  der  Peripherie  einsenken.  Es 
ware  nun  ohne  die  Annahme  einer  besonderen  Predisposition  dieser 
Stellen  kaum  erklarlich,  warum  die  im  Blute  kreisende  Noxe  sich 
unter  Verschonung  der  iibrigen  Arterien  mit  ausgesprochener  Vorliebe 
gerade  in  S3rmmetrisch  liegenden  Gefafibezirken  sich  geltend  machen 
sollte;  zudem  konnten  wir  niemals  eine  besonders  ausgesprochene 
Affektion  dieser  Aste  nachweisen.  Die  nachstliegende  Erklarung  der 
symmetrischen  Alfektionen  liegt  unseres  Ermessens  darin,  dafl  gewisse 
doppelseitig  vertretene  Gebiete  Pradilektionsstellen  fur  die 
Herdentwicklung  darstellen.  Diese  Gebiete  sind  nach  unserem  Material 
im  Riickenmark  eben  die  Hinter strange  und  in  zweiter 
Linie  die  Seitenstrange  (wahrscheinlich  besonders  die  Gegend 
der  Pyramidenseitenstrangbahn  und  des  Intermediarbiindels).  Die 
auch  von  Z  i  e  g  1  e  r  betonte  Vorliebe  der  Herde  flir  die  Hinterstrange 
in  den  Fallen  von  primarer  multipler  Sklerose  fand  ich  bei  unserem 
Material  durchaus  bestatigt  (cf.  z.  B.  Tafel  I,  Fig.  I,  1,  2,  6,  9;  Fig.  II, 
1,  3,  5,  8,  9  usw.). 

Innerhalb  der  Hinterstrange  konstatierten  wir  recht  haufig  kleinere 
und  deshalb  wohl  jungere  Herde,  die  fast  oder  annahernd  genau  in 
der  Medianlinie  lagen  und  ungefahr  von  der  Mitte  des  Septum  medi- 
anum  posticum  auszugehen  schienen  und  anfanglich  eine  mehr  langs- 
ovale  Form  besafien  mit  sagittaler  Richtung  des  groBeren  Durch- 
messers  (cf.  z.  B.  Taf.  I,  Fig.  II,  5,  9,  Fig.  I,  6).  Diese  Herde,  welche 
anfanglich  nicht  nur  von  der  Peripherie  der  Hinterstrange  durch  Rand- 
zonen  normalen  Gewebes,  sondern  auch  von  der  hinteren  Commissur 
meist  durch  einen  normalen,  dem  centralen  Hinterstrangfeld  ange- 
horigen  Streifen  getrennt  waren,  nahmen  anscheinend  bei  weiterem 
Wachstum,  namentlich  an  Breitenausdehnung  zu,  schienen  aber  auf- 
fallig  lang  die  schon  erwahnte  dorsale  Randzone  zu  verschonen,  die  nur 
selten  vollig  fehlte  und  meist  hochstens  einseitig  verschwand.  Diese 
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Herde  affizierten,  wohl  von  der  Mittellinie  ausgehend,  die  rechte  und 
linke  Halfte  des  Hinterstranggebietes  gewohnlich  annahernd  gleichmaBig, 
gelegentlicli  aber  auch  die  eine  Seite  wesentlich  starker.  In  anderen 
Schnitten  schien  der  ProzeB  nicht  von  der  Mittellinie,  sondern  von 
der  Gegend  des  Septum  paramedianum  auszugehen.  Die  Pradi- 
lektion  der  Plaques  fur  die  Hinterst range  und  nament- 
lich  fiirde  n  gewohn  lie  henAusgangspunk  tin  der  Gegend 
des  Septum  medianum  posticum  erklart  sich  vielleicht 
durch  den  hier  schon  in  der  Norm  vorhandenen  groBeren 
Reich  turn  an  Glia  und  vor  allem  aus  der  Tats  ache,  daB 
das  Septum  im  wesentlichen  aus  einermachtigenMenge 
von  Neuroglia  fa  se  rn,  namlich  aus  einem  „Kielstreif  en" 
im  Sinne  Weigerts  besteht.  Der  schmale,  ein  GefaB  ent- 
lialtende  Fortsatz,  welcher  die  Pia  mater  durch  die  Mitte  des  Hinter- 
stranges  sendet,  ist  iiberall  schon  in  der  Norm  durch  starke  Neuroglia- 
anhaufungen  eingemauert  und  fehlt  an  vielen  Stellen  vollig  zugunsten 
einer  nur  aus  Neuroglia  bestehenden  Scheidewand.  Diese  als  Kiel- 
streifen  bezeichneten  Anhaufungen  von  Bindesubstanz  stehen  nach 
W  e  i  g  e  r  t  mit  entwicklungsgeschichtlichen  Vorgangen  und  wahrschein- 
lich  mit  Verwachsungen  und  Verschmelzungen  friiher  getrennter  Flachen 
im  Zusammenhang.  Wahrend  in  den  Seitenstrangen  maBig  groBe 
Herde  recht  haufig  in  der  Gegend  des  Pyramidenseitenstrangs  und  des 
Intermediarbimdels  lagen,  also  an  Stellen,  die  ebenfalls  reich  an  Neuroglia 
sein  sollen  (s.  u.),  konnte  ich  in  den  Yorderstrangen  isolierte  und  kleinere 
Herde  wesentlich  seltener  als  in  den  Hinter-  und  Seitenstrangen  finden. 
Namentlich  die  ventralen  Partien  der  Vorderstmnge  beteiligten  sich 
in  erheblicher  Weise  fast  nur  bei  groBeren  Herden,  die  auch  andere 
Bezirke  in  Mitleidenschaft  zogen.  Eine  maBige  Lichtung  des  Gewebes 
in  den  medialen  Abschnitten  der  Vorderstrange,  also  in  der  nachsten 
Umgebung  des  Sue.  ant.  ist  bei  der  mikroskopischen  Untersuchung 
allerdings  ziemlich  haufig.  Selbst  wenn  man  die  verschiedene  GroBe 
dieser  Ruckenmarksterritorien  betrachtet,  sind  die  Unterschiede 
zwischen  den  einzelnen  Abschnitten,  namentlich  zwischen  den  Hinter- 
und  den  Vorderstrangen  doch  zu  bedeutend,  als  daB  sie  mit  der 
GroBenausdehnung  in  Beziehung  stehen  konnten. 

Im  Rlickenmark  bevorzugen  die  Herde  auch  nach  unseren  Er- 
fahrungen  die  weiBe  Substanz;  jedenfalls  liegen  kleinere 
Herde  viel  seltener  in  der  grauen  als  in  der  weiBen 
Substanz.  Inwieweit  diese  Differenz  nur  eine  scheinbare  ist  d.  h. 
auf  der  verschiedenen  GroBenausdehnung  von  weiBer  und  grauer 
Substanz  beruht,  wage  ich  allerdings  nicht  zu  entscheiden.  Bei  fort- 
schreitender  GroBenentwicklung  der  Herde  wird  die  graue  Substanz 
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recht  haufig  sekundar  affiziert.  Scheinen  in  seltenen  Fallen  kleinere 
Herde  von  der  grauen  Substanz  auszugehen,  so  liegen  sie  nacli  unseren 
Erfahrungen  noch  relativ  am  haufigsten  in  der  Gegend  der  vorderen 
und  lateralen  Umrandung  der  Vorderhorner  —  also  wiederum  an  einer 
schon  bei  gesunden  Individuen  an  Neuroglia  auffallig  reichen  Stelle. 

Die  Umgebung  des  Centralkanals  scheint  jedoch  von  dem  Gesetz 
der  relativ  selteneren  Beteiligung  der  grauen  Substanz  eine  Aus- 
nahme  insofern  zu  machen,  als  eine  abnorme  cent  rale  Gliose, 
die  jedoch  niemals  Neigung  zum  Zerfall  zeigt,  nacli  Weigert  in 
vielen  Fallen  von  Sclerosis  multiplex  gefunden  wird.  Dieser  Befund 
erklart  sich  wohl  daraus,  daB  kolossale  Neurogliamassen  schon  in  der 
Norm  den  Centralkanal  umscheiden.  Anhaltspunkte  fur  eine  starkere 
Beteiligung  einer  Eiickenmarkshalfte  in  ihrer  ganzen  Lange  haben 
wir  niemals  gefunden.  Audi  die  verschiedenen  Hohen  zeigen  in  fort- 
geschrittenen  Fallen  keine  sicheren  Unterschiede  hinsichtlich  Zahl 
und  GroBenausdehnung  der  Plaques ;  nur  bei  Fallen  mit  weniger  zahl- 
reichen  und  im  allgemeinen  kleineren  Herden  hat  man  den  Eindruck, 
dafl  Hals-  und  Brustmark  etwas  starker  befallen  sind  als  Lumbal- 
und  Sacralmark.  In  der  Medulla  oblongata  und  im  Pons  scheinen 
sich  die  Herde  mit  Vorliebe  in  den  dorsalen  Abschnitten,  also  etwa 
an  den  Stellen  der  Nervenkerne  am  Boden  des  4.  Ventrikels  und 
auch  in  der  Gegend  der  Oliven  zu  entwickeln  (Charcot,  Leyden, 
Goldscheider,Redlich);in  der  Umgebung  des  Aquaeductus  Sylvii 
sollen  sie  namentlich  das  sog.  centrale  Hohlengrau  befallen.  Auch 
diese  Territorien  enthalten  grofie,  sich  mannigfach  durchflechtende 
Neurogliamengen.  Im  Mark  des  Kleinhirns  sind  die  Herde  nach 
Charcot  namentlich  in  der  Gegend  des  Nucleus  dentatus  ziemlich 
reichlich,  wahrend  eine  ausgesprochen  herdformige  Affektion  der 
Rinde  (s.  jedoch  u.)  in  zwei  von  uns  genauer  untersuchten  Fallen 
fehlte  und  auch  nach  den  Literaturberichten  auffallend  selten 
ist.  Damit  steht  die  Sparlichkeit  der  Neuroglia  in  der  Klein- 
hirnrinde  gut  im  Einklang;  abgesehen  von  einer  ganz  rudimen- 
taren,  nur  aus  einer  Faserlage  bestehenden  Rindenschicht  linden 
sich  bei  jugendlichen  Individuen  nach  Weigert  in  der  Mole- 
cularschicht  nur  sparliche  radiare  Fasern  (die  „Bergmannschen 
Fasern")  neben  ganz  vereinzelten  queren  Fasern  (namentlich  in  der 
Nahe  der  Purkynjeschen  Zellen);  in  der  Kornerschicht  fehlen  die 
Neurogliafasern  in  der  Norm  fast  ganzlich.  Von  den  sehr  seltenen 
herdformigen  Erkrankungen  der  Kleinhirnrinde  i  m 
GefolgedermultiplenSklerosesindjedochdiehaufigen, 
mehr  diffusen  Veranderungen  derselben  zu  unterschei- 
den,  die  namentlich  mit  der  elektiven  Farbungsmethode  der  Neu- 
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roglia  nach  Weigert  sich  darstellen  lassen.  Weigert  hat  bei 
Sclerose  en  plaques  in  der  Kleinhirnrinde  neben  einer  starken  Ver- 
mehrung  der  parallel  verlaufenden  Fasern  in  den  oberflachlichen 
Lagen  eine  im  Vergleich  zur  progressiven  Paralyse  vielleicht  noch 
starkere  Zunahme  der  radiaren  Fasern  beschrieben  und  ihr  Auftreten 
auch  in  der  Kornerschicht  beobachtet,  in  der  sie  bei  gesunden  Indi- 
viduen,  wie  soeben  erwahnt  wurde,  fast  vollig  fehlen.  Im  GroBhirn 
sollen  groBere  Herde,  namentlich  im  Marklager  und  vor  allem  in 
der  schon  bei  Nervengesunden  machtige  Massen  Neurogliafasern  ent- 
haltenden  Umgebung  derVentrikel  liegen ;  eine  ausgesprocliene 
herdformige  Erkrankung  der  Kinde  soli  jedocli  erheblich  seltener 
sein.  Die  Charcotsche  Angabe,  daB  die  Einde  stets  frei  bleibt, 
wurde  spater  durch  kasuistiscbe  Mitteilungen  (cf.  Schiile,  Buch- 
w  a  1  d ,  Sander,  Otto)  durchbrochen ;  schon  aus  dem  klinischen  Be- 
fund,  daB  erliebliche  physische  Storungen,  besonders  in  Form  einer 
schweren  Verblodung  zu  den  ungewohnlichen  Ersclieinungen  der 
multiplen  Sklerose  gehoren,  schlieBt  man  aber  wohl  mit  Recht  auf 
die  relative  Seltenheit  einer  weiten  Aussaat,  groBen  Zahl  und  er- 
beblichen  Grofie  sklerotischer  Plaques  in  der  Hirnrinde.  Neben 
der  Neurogliarindenschicht  und  lockern  Faserziigen  in  den  ober- 
flachlichen Abschnitten  kommen  auch  in  den  tieferen  Teilen  der 
Rinde  nur  ganz  zerstreute  Faserchen  vor.  Auch  bei  der  GroBhirn- 
rinde  muB  man  aber  wohl  zwischen  herdformiger  Erkrankung  und 
diffuser  Alteration  unterscheiden.  Darauf,  daB  die  letzteren  bei 
Kranken  mit  Sclerosis  multiplex  gelegentlich  zu  konstatieren  sind, 
weist  schon  das  zeitweilige  Vorkommen  einer  schon  makroskopisch 
nachweisbaren  GroBhirnatrophie  hin. 

Die  gelegentliche  Entwicklung  sklerotischer  Pla- 
ques in  denWurzeln  derHirn-  und  Riickenmarksnerven 
kann  deshalb  nicht  iiberraschen,  weil  sich  die  Neuroglia  schon  in  der 
Norm  zapfenformig  in  die  einzelnen  Radices  noch  ein  Stuck  hinein 
erstreckt  (cf.  E dinger).  Die  Beteiligung  der  Wurzeln  ist  urn  so 
eher  moglich,  als  ganz  allgemein  pathologische  Wucherungen  der 
Neuroglia  die  Tendenz  besitzen,  ihre  Grenzen  zu  liberschreiten 
(Weigert).  DemgemaB  hat  man  auch,  obwohl  die  peripheren  Nerven 
nur  in  einer  kleinen  Minderzahl  der  Falle  untersucht  wurden,  schon 
seit  langem  auf  die  gelegentliche  Affektion  ihrer  Ursprungsstellen 
aufmerksam  gemacht.  Man  hat  die  Herde  nicht  nur  an  den  Wurzeln 
fast  aller  Hirnnerven,  sondern  auch  in  den  vorderen  und  hinteren 
Wurzeln  des  Ruckenmarks  gefunden  (cf.  Cruweilhier,  Charcot, 
Vulpian,  Erb,  Leube,  Hirsch,  Joffroy,  Jolly,  Bartsch 
u.  a.).  In  einem  Fall  unserer  Beobachtungen  verhielten  sich  die  Wurzeln 
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aus  verschiedenen  Hohen  des  Eiickenmarks  vollkommen  normal.  Im 
weiterenVerlaiifderperiphereiiNervenwird  —  vomNer- 
vus  opticus  abgesehen  —  eine  her dformigeErk rankung' 
bei  ec  liter  multipler  Sklerose  wo  hi  stets  vermiBt.  Wir 
selbst  haben  in  2  Fallen  zahlreiche  periphere  Nerven  untersucht,  eine 
herdformige  Erkrankung  aber  nie  gefunden.  Strahuber  meint  zwar, 
daB  durch  seinen  Befund  gleichgearteter  Herde  in  den  peripheren 
Nerven  eines  von  ihm  beschriebenen  Falles  die  Hauptstlitze  der  An- 
schauung  fur  jene  Auffassung,  die  in  gliosen  Veranderungen  das 
primare  mid  wesentliche  des  Prozesses  erblickt,  gefallen  ist;  nach 
dem  klinischen  Bild  und  der  anatomischen  Beschreibung  dieses  Falles 
ist  es  aber  meines  Ermessens  ausgeschlosseii,  daB  es  sich  hier  urn  eine 
echte  multiple  Sklerose  handelt.  Es  liegt  vielmehr  zweifellos  eine  von 
dieser  Erkrankung  pathogenetisch,  klinisch  und  histologisch  ganzlich 
verschiedene  Form  der  ,,sekundaren  multiplen  Sklerose"  im  Sinne  von 
Schmaus  und  Ziegler  vor.1) 

Von  dem  Gesetz,  daB  bei  der  echten  multiplen  Sklerose  eine 
herdweise  Erkrankung  der  peripheren  Nerven  nur  an  ihren  Neuroglia 
enthaltenden  Urspruugsstellen  vorkommt,  macht  eine  scheinbare 
A  us  nah  me  der  Nervus  opticus,  der  namentlich  auf  Grund  der 
neueren  Erfahrungen  wahrscheinlich  recht  haufig  von  den  Plaques 
befallen  wird.  Dieser  Befund  erklart  sich  zwanglos  dadurch,  daB  nur 
der  Sehnerv,  den  wir  aus  entwicklungsgeschichtlichen  Griinden  als 
einen  Teil  des  nervosen  Centralorgans  betrachten  miissen,  im  Ver- 
gleich  zu  den  ubrigen  Nerven  eine  Sonderstellung  einnimmt  und  sich 
nach  Weigert  seiner  Neuroglia  nach  ganz  wie  eine  in  kleinere 
Biindel  abgeteilte,  zu  einemGesamtbiindel  vereinigte  weiBe  Hirnsubstanz 
verhalt.  Auf  die  Veranderungen  im  Sehnerven,  derenKenntnis  wir  nament- 
lich Uthoff  verdanken,  habe  ich  schon  an  verschiedenen  Stellen  Be- 
zug  genommen  (cf.  p.  72).  Ich  bemerke  noch,  daB  das  Chiasma  eine 
Pradilektionsstelle  fiir  die  Entwicklung  sklerotischer  Plaques  darstellen 
soil.    Diese  Angabe  erscheint  mir  besonders  deshalb  interessant  und 

1)  Schon  das  klinische  Bild  des  von  Strahnber  beschriebenen  Falles  ist  ein 
bei  der  echten  multiplen  Sklerose  ganz  ungewohnliches  (Bild  der  Myelitis  transversa 
mit  Arthropathies  stechenden  und  intensiven  Schmerzen  in  den 
Beinen,  ausgebreiteter  Thermanasthesie,  allmahlichera  Erloschen 
von  Sehnenreflexen  usw.).  Nur  unter  der  Voraussetzung,  daft  sich  hier  eine 
typische  multiple  Sklerose  bei  der  Autopsie  gefunden  hatte,  ware  die  Zurechnung 
dieses  Falles  zu  der  letzteren  Erkrankung  gerechtfertigt.  Abgesehen  davon  aber, 
daft  Gehirn  und  Medulla  iiberhaupt  nicht  untersucht  werden  konnten,  fanden  sich 
hochgradige  Degenerationen  an  den  meisten  Biindeln  der  untersuchten  Nervenstamme, 
vom  Gefafiverlauf  abhangige  Herde  von  ausgesprochen  areolarem  Typus  usw.,  kurz  — 
eine  Reihe  der  echten  multiplen  Sklerose  durchaus  fremder  Befunde. 
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wertvoll,  weil  sich  im  Chiasma  an  der  Verschmelzungsstelle  beider 
Tractus  optici  in  Form  einer  dichten  Neurogliamasse  ein  „Kiel- 
streifen"  befindet  (Weigert).  Wir  selbst  haben  leider  nur  in 
einem  einzigen  Falle  das  Chiasma  mikroskopisch  untersucht;  es  fand 
sich  ein  ziemlich  grower  Herd. 

Die  weitverbreiteten  irrigen  Anschanungen  iiber  das  Yerhalteu 
der  Neuroglia  unter  normalen  und  pathologischen  Bedingungen  machen 
sich  auch  in  zahlreichen  fehlerhaften  Beschreibungen  der  histologischen 
Details  bei  der  multiplen  Sklerose  geltend.  Wir  wissen  seit  Weigert, 
daB  die  Neuroglia  zwar  nicht  vom  histogenetischen,  wohl  aber  vom 
morphologischen  und  biologischen  Standpunkt  aus  eine  echte  faserige 
Bindesubstanz  darstellt.  Die  Auffassung,  daB  dieses  Gewebe  beim 
erwachsenen  Menschen  ebenso  wie  in  der  Embryonalzeit  nur  aus 
Zellen  und  deren  Fortsatzen  besteht,  hat  durch  die  Eesultate  der 
Weigertschen  elektiven  Methode  der  Gliafarbung,  die  nicht  nur 
eine  hinreichend  sichere  Abgrenzung  der  Neuroglia  vom  Binde- 
gewebe, sondern  auch  von  der  nervosen  Substanz  ermoglicht,  jede  Stiitze 
veiioren. 

Nach  Weigert  besteht  die  Glia  aus  relativ  sparlichen  Zellen 
und  im  wesentlichen  aus  groBen  Mengen  von  Fasern,  die  eine  nicht 
mehr  protoplasmatische,  vom  Zelleib  emanzipierte,  wenn  auch  diesem 
anliegende  Substanz  besitzen.  Diese  Fasern  stellen  solide,  vollkommen 
glatte,  niemals  sich  teilende  oder  anastomosierende,  leidlich  gerade  oder 
in  starrgeschwungenen  Biegungen  verlaufende  Gebilde  dar,  die  vom 
Protoplasma  der  Gliazellen  auch  in  unmittelbarer  Nahe  des  Zellkerns 
chemisch  vollkommen  differenziert  sind.  Die  Fasern  sind  niemals 
eigentliche  Fortsatze  der  Zellen;  sie  sind  nur  vielfach  urn  meist 
grofie  und  blaschenformige  Kerne  mit  kornig  aussehendem  Chromatin 
derart  angelagert,  dafi  bei  der  Golgischen  Methode  die  bekannten 
Trugbilder  von  „Astrocyten",  „Gliacyten",  „Spinnenzellen",  „Pinsel- 
zellen"  usw.  entstehen.  Weiterhin  hat  uns  die  Weigertsche  Me- 
thode gelehrt,  daJS  die  Neuroglia  bei  Ausfall  an  nervosem 
Material  eine  ganz  enorme  Regenerations  fa  higkeit  be- 
sitzt.  tiberall  da,  wo  man  solide  narbenalmliche  Massen  findet,  ist 
der  alleinige  oder  wesentlichste  Bestandteil  derselben  die  Neuroglia. 
Es  bestehen  allerdings  im  Centralnervensystem  eigenartige  Verhalt- 
nisse  insofern,  als  hier  verhaltnismaBig  kleine  Defekte  als  Hohlen  er- 
halten  bleiben;  doch  ist  bei  sehr  kleinen  Defekten  nach  Weigert 
eine  absolute  Ausfiillung  moglich.  Auch  grofiere  Defekte  vernarben 
niemals  durch  mesodermales  Bindegewebe;  es  bleiben  dann  entweder 
die  bekannten  Erweichungscysten  zuriick,  deren  innerste  diinne  Rand- 
schicht  zwar  Bindegewebe,  deren  dicker  peripherer  Ring  aber  aus 
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gewaltigen  Neurogliafasermassen  besteht,  oder  es  kommt  zur  Bildung 
eines  Balkenwerks,  das  aus  machtigen  Biischeln  zum  Teil  auffallig 
dicker  Neurogliafasern  besteht  und  den  Herd  in  kleine,  unregel- 
maflig  gestaltete,  doch  im  allgemeinen  rundliche  oder  langsovale 
Hohlen  septiert.  Diese  enorme  Begenerationsfahigkeit  der  Neuroglia 
stent  keineswegs  in  Widerspruch  mit  der  Erfahrung,  dafi  die  Neuro- 
glia ein  sehr  hinfalliges  Gebilde  ist,  das  nach  dem  Tode  reclit  bald 
zu  zerfallen  beginnt  und  auch  in  Erweichungslierden  rasch  zer- 
stort  wird.  Es  wuchern  eben  die  lebend  gebliebenen  Zellen  in  der 
Umgebung. 

Querschnitte,  die  nach  der  elektiven  Method  e 
Weigerts  gefarbt  sind,  lass  en  nun  in  den  Plaques  fol- 
gendes  Verhalten  der  Neuroglia  erkennen1): 

Schon  bei  Betrachtung  mit  unbewaffnetem  Auge 
sieht  man  in  den  Praparaten  herdformige,  durch  eine  inten- 
sive Blaufarbung  hervor tret end e,  den  Plaques  ent- 
sprechende  Stellen.  Durchmustert  man  die  centralen  Partien 
dieser  Herde  bei  starker  Vergrofierung,  so  findet  man,  dafi  diese 
intensiv  blaue  Far  be  durch  ungeheure  Massen  von 
Neurogliafasern  bedingt  ist.  Die  enormen  Mengen  derselben 
lassen  den  Gedanken,  dafi  es  sich  um  ein  Zusammendrangen  schon  vor- 
handener  Fasern  handelt,  aus  denen  das  eigentliche  Nervengewebe  ver- 
schwunden  ist,  gar  nicht  auf  kommen.  Die  Zahl  der  neugebildeten  Fasern 
ist  derart  groB,  dafi  das  mikroskopische  Bild  trotz  diinner  Schnitte  und 
wohlgelungener  Farbung  an  vielen  Stellen  Einzelheiten  nur  schwer  er- 
kennen lafit  und  scheinbar  einen  diffusen  blauen  Farbenton  annimmt,  der 
aber,  wie  sich  bei  fleifiiger  Benutzung  der  Mikrometerschraube  nachweisen 
laBt,  auf  eine  dichte  Aneinanderlegung  und  Durchflechtung  enormer 
Fasermengen  zuruckzufiihren  ist.  Ein  Teil  dieser  Fasern  zeichnet  sich 
durch  eine  auffallige  Dicke  aus  (wohl  bis  2  t«),  wie  man  sie  nur 
unter  pathologischen  Verhaltnissen  sieht.  Im  iibrigen  aber  zeigt 
die  einzelne  Faser  durchaus  der  Norm  entsprechendes  Verhalten; 
sie  behalt  insbesondere  ihr  urspriingliches  Volumen  stets  bei  und 
zeigt  nirgends  Auftreibungen  oder  Ansatze.  Die  Verlaufsrichtung  und 
Gruppierung  dieser  Fasermassen  im  Centrum  der  Herde  unterliegt 
anscheinend  keinen  bis  jetzt  erkennbaren  Gesetzen;  nur  bei  Beteili- 
gung  der  Hinterstrange  an  dem  Prozefi  scheint  eine  longitudinale  Ver- 
laufsrichtung vorzuherrschen.  Bei  Querschnitten  hat  man  dann  den 
Eindruck,  dafi  der  Herd  aus  riesigen  Mengen  kleinster  Faserchen  zu- 

x)  Die  nachfolgende  Beschreibung  des  Verhaltens  der  Neuroglia  stiitzt  sich 
namentlich  auf  die  von  Herm  Geheiinrat  Prof.  Dr.  Weigert  mir  giitigst  zur  Ver- 
fiigung  gestellten  Originalpraparate  (cf.  Tafel  III,  Figur  VII  und  VIII). 
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sammengesetzt  ist.  An  anderen  Stellen  aber  entstehen  ungemein 
dichte  Geflechte  ohne  ausgesprochene  Aneinanderlagerung  vieler  Fasern 
zu  dickeren  Strangen  oder  es  bilden  sich  Zopfe  aus  gleichgerichteten 
Fasern,  die  bald  in  Eeilien  nach  dieser  oder  jener  Richtung  verlaufen 
oder  sich  untereinander  wiederum  verflechten.  Im  Centrum  groBerer 
Herde  fehlen  Corpora  amylacea  fast  ganzlich  und  auch  die  Kerne  sind 
auffallend  sparlich;  auBerdem  ist  eine  deutliche  Gruppierung  der 
Fasern  urn  „Kerncentren"  relativ  selten.  Der  Wirrwarr  der  Faser- 
massen  ist  zu  groB,  um  sichere  Beziehungen  zu  Kerncentren  erkennen 
zu  lassen.  Doch  ist  es  bei  der  ungeheuren  Menge  neu- 
gebildeter  N eurogliaf asern  und  der  Sparlichkeit  der 
Kerne  zweifellos,  daB  das  Gros  der  Fasern  iiberhaupt 
keine  Beziehungen  zu  Kerncentren  mehr  hat.  In  kleinen, 
weniger  dichten,  wohl  jiingeren  Herden  scheint  die  Kernzahl  erheb- 
lich  groBer  zu  sein  (cf.  T  h  o  m  a ,  B  a  r  t  e  1  s),  ebenso  an  der  Peripherie 
der  Plaques.  GroBere  Liicken  in  dem  sklerotischen  Gewebe 
fehlen  konstant;  einen  „areolaren"  Typus  zeigen  also  die  Herde 
niemals.  Die  Dichtigkeit  der  Fasern  ist  aber  keineswegs  immer  vollig 
gleichmaBig.  Ohne  erkennbaren  Grund  sind  auch  in  fehlerfreien 
Schnitten  die  Geflechte  an  einzelnen  eng  benachbarten  Stellen 
lockerer,  an  anderen  aber  so  dicht,  daB  man  eine  homogene  blaue  Masse 
zu  sehen  glaubt.  Da  aber,  wo  GefaBe  in  den  Bereich  des  Herdes 
geraten,  verdichten  sich  die  Fasermassen  namentlich  durch  circu- 
late und  spiralformige  Ziige  in  ihrer  Peripherie;  es  entsteht  eine 
perivaskulare  Sklerose.  Im  Centrum  der  Plaques  findet  man  an 
einzelnen  Stellen  kleinere  Liicken ,  welche  ungefarbten  Mark- 
scheiden  entsprechen  und  in  ihrem  Innern  die  Achsenzylinder  in 
Form  braunlicher  Punkte  erkennen  lassen.  Auch  um  diese  Liicken 
verdichten  sich  meist  die  Fasermassen  ringformig  ebenso,  wie  in  der 
Peripherie  der  GefaBe.  Die  marklosen  Neuriten,  welche  nach  den  Er- 
gebnissen  der  Bielschowsky schen  Silberimpragnation  in  groBer  Zahl 
auch  die  central  gelegenen  Partien  der  Herde  durchziehen  mussen, 
obwohl  sie  kaum  mehr  in  den  gewaltigen  Fasermassen  „Platz  zu 
haben"  scheinen,  bleiben  uns  bei  der  Weigert  schen  Methode  ver- 
borgen.  Gegen  die  Peripherie  der  Herde  lockern  sich  die  Faser- 
massen allmahlich.  Um  die  an  Zahl  zunehmenden  blaschenformigen 
Kerne  (mit  kornig  aussehendem  Chromatin)  als  Centren  gruppiert 
sich  —  um  jeden  Kern  oft  in  abnormer  Zahl  —  pinsel-  oder 
biischelformig  ein  wesentlich  groBerer  Prozentsatz  der  z.  T.  auch  hier 
recht  dicken  Fasern.  Die  Abgrenzung  gegen  das  normale  Gewebe 
ist  keineswegs  scharf;  das  Fasergewirr  lichtet  sich  allmahlich  und 
die  Veiiaufsrichtung  der  Fasern  nahert  sich  mehr  und  mehr  dem 
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normalen  Typus.  Beim  Ubergang  zwischen  gesundem  und  krankem 
Gewebe  werden  groflere  Biindel  markhaltiger  Neuriten  durch  dickere 
und  an  Fasern  reichere  Gliasepten  geteilt,  wahrend  sich  gleichzeitig 
im  Innern  dieser  Septen  auch  zwischen  den  einzelnen  Markscheiden 
die  Glia  vermehrt  und  nach  Zerlegung  derselben  in  kleinere  Biindel 
strebt.  Diese  allmahliche  Vermehrung  des  faserigen  Zwischengewebes 
findet  an  der  Peripherie  anscheinend  auch  an  solchen  Stellen  statt, 
wo  „das  nervose  Gewebe"  und  insbesondere  auch  die  Markscheiden 
noch  keine  Degeneration  erkennen  lassen.  Kleinere,  isolierte,  herd- 
formige  Neurogliaanhaufungen  ohne  deutliche  Alteration  des  nervosen 
Parenchyms  glaubt  man  hier  und  dort  zu  sehen ;  doch  ist  eine  sichere 
Beurteilung  dieser  Stellen  wegen  der  keineswegs  gleichmafugen  Ver- 
teilung  der  Neuroglia  innerhalb  des  Centralnervensystems  und  der 
Unzulanglichkeit  unseres  Wissens  in  dieser  Hinsicht  mir  nicht  mog- 
lich.  Reicht  ein  Herd  bis  an  die  Neurogliarindenschicht,  so  kann  sich 
auch  diese  verdichten  und  die  Zahl  der  Haftfasern,  welche  sie  in  die 
Pia  mater  sendet,  sich  vermehren  (Weigert).  Grenzt  ein  Plaque  an 
die  Substantia  grisea  centralis,  so  kann  die  hier  schon  in  der  Norm  be- 
stehende  und  leicht  zu  Tauschungen  fiihrende  Gliaansammlung  patho- 
logische Grade  erreichen.  Auf  diese  krankhafte,  im  Gefolge  der 
Sklerosis  multiplex  auftretende,  iiber  die  Grenze  des  centralen  Epen- 
dymfadens  hinausgehende  Gliose,  welche  wohl  auch  ohne  sichere  Be- 
ziehungen  zu  benachbarten  Herden  auftreten  kann,  hat  bereits 
Weigert  aufmerksam  gemacht.  Anhaltspunkte  fiir  eine  sekundare 
Erweichung  dieser  Gliose  in  ahnlicher  Weise,  wie  man  dies  bei  der 
Syringomyelic  (nach  Weigert  falschlich)  supponiert,  fehlen  jedoch 
konstant  (s.  u.). 

Schon  die  Betrachtung  eines  nach  der  elektiven  Methode  Weigerts 
tingierten  Praparates  mit  unbewaffnetem  Auge  kann  auf  Grund  der 
intensiv  blauen  Flecken,  welche  sich  an  den  Stellen  der  Herde  be- 
iinden,  die  Frage  definitiv  entscheiden,  dafi  die  „fib  rill  are" 
Grundsubstanz  der  skier otisch en  Herde  nicht  ein  Produkt 
der  Achsenzylinder  oder  sonstiger  Gewebsbestandteile,  sondern  im 
wesentlichen  eine  kolossale  Neubildung  von  Neuroglia- 
fasern  darstellt.  Gegen liber  der  ungeheuren  Zahl  dieser  Neuro- 
gliafasern  ist  diejenige  der  Achsenzylinder,  welche  sich  mit  der  Methode 
der  Achsenzylinderdarstellung  durch  Silberimpragnation  innerhalb  der 
sklerotischen  Plaques  nachweisen  lassen,  eine  verschwindend  geringe. 
Die  enormen  Massen  neugebildeter  Neurogliafasern  konnen  nun  den 
Gedanken  an  einen  aktiven  ProliferationsprozeB  in  dem  Zwischen- 
gewebe  nahe  legen,  zumal  die  gewaltige  Fasermenge  im  Verhaltnis 
zu  der  relativen  Integritat  der  Nervenfasern  und  Ganglienzellen  gegen 
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eine  sogenannte  Ersatzwucherung  zu  sprechen  scheint.  Beim  Weg- 
fall  von  Wachstumswiderstanden  versucht  allerdings  die  Neuroglia 
nicht  nur  den  Defekt  zu  decken,  sondern  auch  im  UberschuB  zu 
wuchern.  Selbst  aber  da,  wo  bei  Herdgenerationen  wie  z.  B.  bei  den 
haufigen  traumatischen  Schwielen  des  Stirnhirns  eine  lokale,  fast 
vollige  Zerstorung  des  Parenchyms  zustande  kommt  und  eine  gliose 
Vernarbung  des  Defektes  entsteht,  findet  man  nur  in  wenigen  Stellen 
des  Praparates  derartig  machtige  Neurogiiawucherungen  wie  in  den 
Herden  der  Sclerosis  multiplex,  in  denen  doch  ein  nicht  unerheblicher 
Teil  des  Gewebes  erhalten  bleibt.  Audi  Weigert  gibt  an,  daB 
man  das  Maximum  der  Neurogiiawucherungen  bei  der 
multiple n  Sklerose  sieht.  Wenn  also  tatsachlich  der  Ausfall 
an  nervosem  Gewebe  den  AnstoB  zu  iiberschiissiger  reparatorischer 
Proliferation  abgibt,  so  ist  es  auffallend,  daB  diese  Faserneubildung 
bei  einem  KrankheitsprozeB  ihr  Maximum  erreicht,  der  mit  einer  rela- 
tiven  Integritat  des  eigentlichen  nervosen  Gewebes  einhergeht.  Zudem 
sieht  man  manchmal  an  der  Grenze  mancher  Herde  eine  ausgesprochene 
Vermehrung  der  Neurogliafasern  ohne  nachweisbare  Alteration  der 
Markscheiden.  Der  Befund,  daB  die  Verlaufsrichtung  der  multiplen 
Neurogliafasern  gelegentlich  derjenigen  der  degenerierten  Markscheiden 
entspricht,  scheint  mir  weder  fur  eine  „aktive"  noch  fur  eine  reparato- 
rische  Wucherungzu  sprechen.  Die  Verlaufsrichtung  der  Neuro- 
gliafasern ist  bei  Ersatzwucherung  en,  wenn  auch  in 
den  Hint  ers  trangen  die  longitudinale  Eichtung  zu 
iiberwiegen  scheint,  im  allgemeinen  von  derjenigen  der 
zuvor  vorh  an  denen  Markscheiden,  oder  wodurch  die- 
selbe  ja  bedingt  ist,  von  den  Lageverhaltnissen  der 
N  e  u  r  i  t  e  n  g  a  n  z  u  n  a  b  h  a  n  g  i  g.  Man  hat  beim  Studium  der  Narben- 
bildung  im  Centralnervensystem  (cf.  Ed.  Mil  Her)  durchaus  den  Ein- 
druck,  daB  die  Eichtung  der  Fasern  auch  hier  gewissen 
statischen  Gesetzen  unterliegt,  welche  durch  die  Entstehung 
des  Defekts  sich  gegenliber  der  Norm  wesentlich  verandert  haben. 
Es  verhalt  sich  namlich  auch  hierin  die  Neuroglia  ganz  ahnlich  wie 
die  Bestandteile  des  eigentlichen  Bindegewebs  '(Knochen,  elastische 
Fasern  usw.).  Auch  dem  Fehlen  einer  starkeren  Schrumpfung  in  den 
meisten  Fallen  von  echter  multipler  Sklerose,  die  man  gegen  eine 
eigentliche  Vernarbung  von  Defekten  ins  Feld  fiihrt,  darf  man  zur 
Unterscheidung  keine  allzugroBe  Bedeutung  beilegen.  Gegen  die  Auf- 
fassung,  daB  die  Gesamtheit  der  Fasermengen  bei  der  multiplen 
Sklerose  wohl  deshalb  keine  eigentliche  Narbe  darstellt,  laBt  sich 
aber  geltend  machen,  daB  wir  keine  anderen  Narben  auch  inner- 
halb  des  Centralnervensystems  kennen,  in  denen  trotz  erheblicher 
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GroBe  der  Herde  und  trotz  einer  ungemein  groBen  Fasermasse  der- 
artige  Mengen  funktionstiichtigen  „spezifischen"  Gewebes  erhalten 
bleiben.  Diesen  Schwierigkeiten  sucht  man  jedoch  durch  die  An- 
nahme  eines  exogenen  interstitionellen  entziindlichen  Prozesses  aus- 
zuweichen.  Abgesehen  davon  aber,  daB  bekannte  auBere  Schadlich- 
keiten  bei  echter  multipler  Sklerose  als  Grundursache  niclit  in 
Betracht  kommen,  werden  entziindliche  Prozesse  doch  wohl  zuerst 
Oder  zumindest  gleichzeitig  das  Gewebe  von  groBter  Vulnerability, 
namlich  das  eigentliche  nervose  Material  affizieren;  mit  den  vagen 
und  zudem  irrigen  Begriffen  eines  entziindlichen  Reizes  auf  die  Neuro- 
glia konnen  wir  auBerdem  kaum  operieren. 

Wenn  auch  bei  der  Einwirkung  exogener  Schadlichkeiten  ein 
aktiver  ProliferationsprozeB  mit  den  Lehren  Weigerts  unvereinbar 
ist,  erscheint  doch  eine  primare  Wucherung  der  Neuroglia  auf  der 
Basis  einer  abnormen  kongenitalen  Veranlagung  (St rump  ell,  Zieg- 
ler,  Schmaus,  Thomas,  Probst  u.  a.)  mit  der  Stellung,  welche 
die  Neuroglia  als  Bindegewebe  in  morphologischer  und  biologischer 
Hinsicht  bei  der  Einwirkung  auBerer  Schadlichkeiten  regelmaBig  ein- 
nimmt,  niclit  in  Widerspruch  zu  stehen.  Zwischen  dem  Binde- 
gewebe und  der  Glia  bestehen  eben  hinsichtlich  der 
Histogenese  und  der  topographischen  Anordnung  im 
Nervensystem  wesentliche  Differenzen.  Die  ektodermale 
Abkunft  der  Neuroglia  lehrt  ja,  daB  diese  faserige  Zwischensubstanz 
in  letzter  Linie  epithelialer  Abkunft  ist.  AuBerdem  besteht  zwar 
eine  stets  typische,  aber  innerhalb  des  Centralnervensystems  durchaus 
nicht  gleichmaBige,  topographische  Anordnung  der  Neuroglia ;  einzelne 
Stellen  sind  besonders  reich,  andere  wieder  auffallend  arm  daran, 
ohne  daB  uns  iiberall  die  Grlinde  fiir  dieses  Verhalten  bis  jetzt  ge- 
nauer  bekannt  sind.  Wir  wis  sen  nur,  daB  Stellen,  an  den  en 
sich  stets  gro Bere  Ansammlungen  von  Neuroglia  finden, 
„Kielstr eif en"  im  Sinne  Weigerts  dar stellen  und  da- 
rn it  nach  Weigert  auf  entwicklungsgeschichtlicheVor- 
gange,  also  auf  eine  Vers  dim  elzung  friiher  getrennter 
Fl ache n  hinweisen.  Wenn  wir  einerseits  den  epithelialen  Cha- 
rakter  der  Neuroglia  und  ihre  eigentiimliche  topographische  Anord- 
nung, sowie  die  Pradilektion  der  Herde  fiir  die  schon  in  der  Norm  an 
Neuroglia  reichen  Stellen  berucksichtigen  und  andererseits  beim  Fehlen 
jeglicher  ursachlich  bedeutsamen,  bekannten,  exogenen  Momente  und 
Analogien  aus  der  Pathologie  anderer  Organe  die  Erkrankung  auf  ab- 
norme  kongenitale  Verhiiltnisse  zuruckftihren,  so  ist  es  wohl  verstand- 
lich,  daB  namentlich  bei  jenen  entwicklungsgeschichtlichen  Vorgangen, 
die  zur  Bildung  der  „Kielstreifen"  fiihren,  kongenitale  Anomalien  der 
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Neuroglia  entstehen,  die  zum  Ausgangspunkt  primarer  Wucherungen 
werden  konnen.  Von  diesem  Standpunkte  aus  ist  das  fleckweise  Auf- 
treten  der  Erkrankung  leiclit  erklarlich.  Auch  der  Verlauf  in 
Schiiben  bietet  einem  Erklarungsversuche  keine  wesentlichen  Schwierig- 
keiten.  Wir  finden  bei  manchen  Form  en  der  Syringomyelic,  die  wir 
mit  kongenitalen  Entwicklungsstorungen  in  Bezieliung  setzen  miissen, 
ein  Schwanken  an  Intensitat  und  Extensitat,  bei  Gliomen  Perioden  des 
Stillstandes  und  starkeren  Wachstums.  Mit  dieser  Auffassung  stehen 
audi  die  Falle  Eossolimos  in  Einklang,  die  von  ihm  als  „multiple 
Sklerogliose"  gedeutet  werden.  Als  „Gliose"  ist  die  Wucherung 
hauptsachlich  deshalb  zu  bezeichnen,  weil  im  Gegensatz  zum  Gliom  der 
Faserreichtum  im  Verhaltnis  zu  den  relativ  sparlichen  zelligen  Ele- 
menten  vollkommen  im  Vordergrund  steht.  Es  sollen  sich  allerdings 
nach  Hoffmann  und  Schultze  die  Unterschiede  zwischen  Gliom 
und  Gliose  gelegentlich  verwischen  und  prinzipielle  Differenzen  fehlen. 
Zwischen  der  Gliose  bei  der  multiplen  Sklerose  und  dem  Gliom  aber 
besteht  unseres  Erachtens  aber  folgender  fundamentaler  Unterscliied. 
Im  schroffen  Gegensatz  zu  dem  Gliom,  das  eine  ausgesprochene  Nei- 
gung  zu  regressiven  Metamorphosen,  besonders  zu  cystischer  Degene- 
ration besitzt,  f  e  h  1 1  b  e  i  d  e  r  „G  1  i  o  s  e"  der  multiplenSklerose, 
wie  wir  schon  oben  erwahnt  haben,  konstant  jeglicherAnhalts- 
punkt  f iir  einen  Zerfall  der  neugebildeten  Fasern.  Ich 
mochte  deshalb  auf  die  gelegentliche  Bezieliung  der  Herde  zum  Gliom 
keinen  Wert  legen.  Mag  man  auch  bei  der  Syringomyelic  auf  dem 
von  Weigert  wohl  mit  Eecht  bekampften  Standpunkt  stehen,  daB  bei 
ihrer  Pathogenese  der  Zerfall  einer  „primaren  Gliose"  eine  Eolle  spielt 
—  die  Gliose  bei  der  multiplen  Sklerose  zerfallt  jedenfalls  niemals. 

DaB  der  ProzeB  mit  einer  ausgebreiteten  Degeneration  der  Marfc- 
scheiden  einhergeht,  lehrt  schon  die  Betrachtung  eines  nach  der 
Weigert  schen  Markscheidenfarbung  tingierten  Praparates  mit  blofiem 
Auge.  Man  findet  bei  der  mikroskopischen  Untersuchung,  daB  es 
sich  im  allgemeinen  nur  zum  geringeren  Teil  um  einen  volligen  Ver- 
lust  der  Markscheiden,  sondern  mehr  um  eine  ausgesprochene,  mit  Ver- 
lust  der  Farbbarkeit  fiir  Hamatoxylin  einhergehende  Degeneration 
derselben  mit  noch  erhaltenen,  den  Achsenzylinder  in  sich  bergenden 
Resten  handelt  (cf.  Redlich,  Engesser).  Diese  Degenerations- 
vorgange  in  den  Markscheiden  reprasentieren  sich  in  verschiedenen 
Formen,  welche  meist  wohl  deu  verschiedenen  Stadien  des  Zerfalls 
entsprechen.  Bald  liegt  nur  ein  Verlust  der  Farbbarkeit  ohne  wesent- 
liche  Alteration  der  auBeren  Form  vor,  bald  eine  Abnahme  des  Quer- 
durchmessers  bis  zu  solchen  Graden,  daB  nur  ein  ganz  schmaler  Mark- 
saum  den  Nerven  umgibt,  bald  eine  Zunahme  des  Umfangs  durch 
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Quellungszustande.  Auf  Langsschnitten  erkennt  man  dann  —  be- 
sonders  bei  der  Methode  von  M  a  r  c  h  i  —  eine  „kornige  Zerkliiftung", 
einen  „scholligen"  Zerfall  oder  man  sieht  „blasig-varicose",  „perl- 
schnurartige"  Auftreibungen.  Nur  im  Centrum  der  grofieren  Plaques 
scheint  im  Gegensatz  zu  der  Peripherie  der  vollige  Untergang  der 
Markscheiden  gegeniiber  den  einzelnen  Formen  der  Degeneration  ge- 
legentlich  zu  iiberwiegen;  dafiir  spricht  audi,  dafi  mit  der  Marchi- 
schen  Methode  gerade  in  den  aufieren  Umgrenzungen  mancher  Herde 
gehaufte  halbmondformige  Ringe  sich  finden,  welche  wohl  als  Ausdruck 
eines  excentrischen  Fortschreitens  des  Prozesses  aufzufassen  sind. 

Mai  sieht  demgemafi  besonders  in  der  Peripherie  jiingerer,  d.  h. 
kleinerer  Herde  auch  Fettkornchenzellen  und  amorphe 
Schollen  im  Gefolge  des  Markscheidenzerfalls  auftreten.  Die  mit 
Fett  beladenen  Leukocyten,  welche  stets  dann  im  Gewebe  sichtbar 
werden,  wenn  Trammer  desselben  wegzuschaifen  sind,  konnte  ich  jedoch 
stets  nur  in  geringer  Anzahl  nachweisen.  Ihr  Vorkommen  in  reich- 
licher  Menge  wiirde  auf  frischere  Prozesse,  aber  an  sich  keineswegs 
auf  exogene,  entzundliche  Vorgange  hinweisen.  Die  amorphen  Schollen 
sind  wohl  teils  Eeste  degenerierter  Markscheiden,  teils  Zerfallspro- 
dukte  von  Zellen,  vielleicht  auch  von  Fettkornchenzellen.  Dafi  auch 
die  Corpora  amylacea,  welche  sich  ebenfalls  iiberall  da  finden, 
wo  nervoses  Gewebe  rascher  zugrunde  geht,  im  allgem einen  wohl 
sparlich  sind,  habe  ich  schon  oben  betont.  Die  Abstammung  dieser 
corpuscularen  Elemente  ist  noch  keineswegs  geklart;  man  leitet  sie 
bald  vom  Nervenmark,  bald  von  den  Gliazellen  („amyloideu  Degene- 
ration derselben!),  bald  von  den  Gefafiwandkernen  ab.  Jedenfalls 
sieht  man  sie  massenhaft  nach  akuter  Gewebslasion,  z.  B.  in  den 
Hirnnarben  nach  traumatischer  oder  embolischer  Erweichung.  Viel- 
leicht kann  ich  hier  noch  erwahnen,  daB  kleine  Pigmentanhaufungen 
als  Reste  friiherer  Blutungen  nur  recht  selten  in  den  Herden  der 
Sclerosis  multiplex  vorkommen. 

Das  charakteristische  MiBverhaltnis  zwischen  ausgesprochener 
Degeneration  der  Markscheiden  und  der  relativen  Integritat  der 
Achsenzylinder  hat  zu  der  Auffassung  gefuhrt,  daB  ein  primarer 
Untergang  des  Markmantels  den  Prozefi  einleitet.  Schon 
Schiff  vertrat  die  Ansicht,  da6  bei  der  multiplen  Sklerose  eine 
Hypoplasie  des  Riickenmarks  mit  teilweiser  mangelhafter  Entwicklung 
der  Markscheiden  die  Grundursache  darstellt.  An  sich  liegt  zwar  — 
besonders  im  Hinblick  auf  die  bekannten  Untersuchungen  Flechsigs 
—  eine  derartige  Agenesie  durchaus  im  Bereiche  der  Moglichkeit; 
schon  der  Mangel  einer  funktionellen  und  anatomischen  Zusammen- 
gehorigkeit  der  befallenen  Territorien  spricht  aber  durchaus  gegen 
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diese  Annahme.  Spaterhin  hat  man  die  These  aufgestellt,  daS 
exogene,  mit  dem  Blutstrom  zugefiihrte  Schadfichkeiten  einen  primaren 
herdformigen  Zerfall  der  Markscheiden  (cf.  Sander,  Hefi,  Koppen, 
S torch,  Fiirstner)  mit  sekundarer  reparatorischer  Wucherung  der 
Neuroglia  verursachen  und  zum  Teil  eine  friihzeitige  Invaliditat  der 
Markscheiden  als  anatomische  Basis  der  Disposition  angesehen  (cf. 
Fiirstner).  Zur  Begriindung  dieser  These  hat  man  u.  a.  die  sog. 
„periaxiale  Neuritis"  Gombaults  herangezogen  und  namentlich 
auf  den  Schwund  der  Markscheiden  audi  an  Stellen  aufmerksam 
gemacht,  an  denen  eine  Wucherung  der  Neuroglia  noch  fehlte. 
Namentlich  in  der  Peripherie  der  Herde  sieht  man  aber  auf  Quer- 
sclmitten  unseres  Erachtens  wesentlich  haufiger  eine  deutliche 
Wucherung  der  Neuroglia,  ohne  dafl  degenerative  Prozesse  an  den 
Markscheiden  sich  erkennen  lassen  (cf.  S  c  h  u  s  t  e  r  -  B  i  e  1  s  c  h  o  w  s  k  y). 
Bei  der  elektiven  Farbung  der  Neuroglia  ist,  wie  schon  oben  betont 
wurde,  die  Abgrenzung  des  Herdes  gegen  die  Peripherie  wesentlich 
unscharfer  als  bei  Markscheidenfarbungen ;  man  sieht  dann  in  den 
Kandpartien  eine  deutliche  Verbreiterung  und  Verdichtung  der  Neu- 
roglia ohne  Anhaltspunkte  fiir  eine  primare  Alteration  der  Mark- 
scheiden. Auf  Langsschnitten  durch  das  Ruckenmark  besteht  aller- 
dings  vielfach  eine  Degeneration  der  Markscheiden  auch  in  Be- 
zirken,  in  denen  eine  Neurogliawucherung  noch  zu  fehlen  scheint. 
Auch  bei  der  Annahme  einer  sekundaren  Beteiligung  der  Mark- 
scheiden z.  B.  durch  eine  primare  Gliose,  sind  derartige  Bilder  ver- 
standlich  von  dem  Standpunkt  aus,  dafi  die  Markscheiden segmente 
zwischen  zwei  Ranvierschen  Einschniirungen  gewissermafien  eine 
„trophische  Einheit"  darstellen  und  deshalb  bei  Lasionen  an  einer 
circumscripten  Stelle  wohl  das  ganze  Segment  degeneriert.  In  der 
seitlichen  Umgrenzung  der  Herde  sieht  man  zudem  auch  bei  Langs- 
schnitten recht  haufig,  da6  die  gut  tingierten  Markscheiden  am  Eande 
der  Plaques  durch  gewuchertes  Zwischengewebe  auseinanderge- 
drangt  sind. 

In  den  historischen  Vorbemerkungen  habe  ich  kurz  die  Tatsache 
beriihrt,  dafi  die  Lehre  Charcots  von  dem  Erhaltenbleiben  ent- 
markter  Achsenzylinder  innerhalb  der  sklerotischen  Plaques  neuerdings 
wiederum  zum  Gegenstand  regster  Diskussion  geworden  ist.  Dariiber 
allerdings,  da6  innerhalb  vieler  Herde  zahlreiche  Nervenfasern  nach- 
zuweisen  sind,  herrscht  Ubereinstimmung;  das  Streitobjekt  ist  nur 
die  Frage,  ob  diese  Achsenzylinder  persistierende  oder  neugebildete 
sind.  Im  Gegensatz  zu  M.  Bi  els  chow  sky,  der  durch  seine  elektive 
Darstellung  der  Achsenzylinder  mit  Hilfe  der  Silberimpragnation, 
namentlich  auch  in  alteren  Herden,  einen  iiberraschenden  Reichtum 
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an  erhalten  gebliebenen  Nervenfasern  fand,  ist  Strahuber  der 
Meinung,  dafi  diese  marklosen  Fasern  im  wesentlichen  neugebildete  sind. 

Die  Griinde,  die  Strahuber  fur  seine  Auffassung  geltend 
macht,  sind  nun  namentlich  nach  ihrer  Zuriickweisung  von  Biel- 
schowsky und  Bart  els  keineswegs  stichhaltig.  Ich  kann  nur  die 
wichtigsten  Einwande  kurz  hervorheben. 

Abgesehen  davon,  dafl  sich  die  Schlusse  Strahubers  auf  3  Falle  stiitzen, 
von  denen  nicht  nur  der  1.  und  3.  weder  klinisch  noch  pathologisch-anatomisch  dem 
Cbarcotschen  Krankheitsbild  der  ecbten  multiplen  Sklerose  entsprechen  und  hoch- 
stens  der  sekundaren  multiplen  Sklerose  zuzurecbnen  sind,  sondern  aucb  der  2.  un- 
gewohnlich  ist,  bedient  er  sich  nacb  Bielschowsky  und  Bart  els  einer  Me- 
thode,  die  eine  sicbere  Differenzierung  der  Acbsenzylinder  von  den  Gliafasern  nicbt 
garantiert  und  vor  allem  im  Vergleicb  zur  Silberimpragnation  nur  eine  kleine 
Minderzahl  der  tatsachlich  vorhandenen  Fasern  zur  Darstellung  bring!  Daraus  er- 
klart  sich  aucb  die  Angabe  Strahubers,  daft  ein  Persistieren  der  Acbsenzylinder 
allein  „wegen  ihrer  geringen  Haufigkeit"  das  Fehlen  sekundarer  Degenerationen 
nicht  erklart.  Ein  sicherer  Beweis,  dai]  die  Nervenfasern  im  wesentlichen  persistierende 
sind,  sieht  nun  Bielschowsky  im  Verein  mit  B artels,  Hoffmann  u.  a.  darin, 
d  a  man  auf  Langsschnitten  den  Ubergang  markloser  Fasern  ge- 
legentlich  nach  beiden  Richtungen  hin  in  Markscheiden  sieht,  die 
an  ih r en  Enden  in  Zerfall  begriffen  sind  und  zudem  die  topo- 
graphische  Anordnung  der  Achsenzylinder  im  Vergleich  zur  Norm 
ganz  oder  annahernd  dieselbe  bleibt.  Diese  normale  Anordnung  soil  nach 
Strahuber  allerdings  auch  bei  der  Annahme  einer  Regeneration  moglich  sein  unter 
der  Voraussetzung  namlich,  daft  die  letztere  in  dasjenige  friibe  Stadium  zuriick- 
geht,  in  dem  die  Wege  noch  offen  sind.  Auch  diese  These  ist  nach  Bielschowsky 
ganz  unwahrscheinlich.  Man  konne  kaum  supponieren,  daO  dieselbe  Schadlichkeit, 
die  zur  selben  Zeit  eine  weitgehende  Degeneration  der  Markscheiden  hervorruft, 
gleichzeitig  zu  einer  reichlichen  Neubildung  massenhafter  und  wohlgebildeter  Nerven- 
fasern flihrt,  die  doch  fur  Noxen  sehr  empfindlich  sind.  Ein  weiterer  schwer- 
wiegender  Einwand  gegen  Strahuber  liegt  unseres  Ermessens  darin,  daC  man 
bei  der  histologischen  Kongruenz  der  Herde  im  Gehirn  undRiicken- 
mark  auf  eine  gleichartige  Histogenese  schlieften  muC.  Strahuber 
gibt  jedoch  zu,  daii  die  Verhaltnisse  im  Gehirn,  in  dem  er  eine  Re- 
generation von  N  ervenfasern  nicht  beobachten  konnte,  anders  liegen 
miissen.  Sollen  wir  nun  glauben,  daC  die  Nervenfasern  bei  der  im  grofien  und  ganzen 
histologischen  Gleichheit  der  Plaques  in  der  Medulla  spinalis  neugebildete  und  im 
Cerebrum  persistierende  sind?  Wenn  ich  auCerdem  zahlreicbe  Schnitte  aus  den  ver- 
schiedensten  Hohen  des  Riickenmarks  in  meinem  fortgeschrittensten  Fall  mit  fast 
volliger  Erkrankung  des  Querschnittes  aneinanderreihe ,  finde  ich ,  daC  trotz  des 
groCen  Reichtums  an  Achsenzylindern  in  alien  Hohen  alle  langen  Bahnen  im  Riicken- 
mark  mehrere  Male  durch  interkurrente  Entmarkung  unterbrochen  sind.  Da  wir 
nun  nach  alien  pathologisch-anatomischen  Erfahrungen  beim  Menschen  je  nach  der 
Verlaufsrichtung  der  Neuriten  eine  centripetale  oder  centrifugale  Degeneration  der 
durch  Herde  an  irgend  einer  Stelle  vollig  zerstorten  Nervenfasern  an- 
nehmen  miissen,  kamen  wir  z.  B.  in  dem  Taf.  II,  Fig.  V  abgebildeten  Fall  zu  dem 
ieder  Analogie  entbehrenden  SchluC,  daC  trotz  normaler  Konfiguration  des  Riicken- 
marks, trotz  volliger  Integritat  der  Ganglien  fast  das  ganze  Fasersystem  der  Medulla 
spinalis   neugebildet   ist,     Mit  der  Angabe  Strahubers  stehen  auch  die  kli- 
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nischen  Erfahrungen  in  Widerspruch.  Ein  starkerer  Untergang  der  Fasern  in 
friiheren  Krankheitsstadien  muCte  zu  schwereren,  keineswegs  fliichtigen  Ausfalls- 
erscheinungen schon  im  Beginn  des  Leidens  und  gelegentlich  auch  zu  ausgedehnten 
Degenerationen  im  peripheren  Nerven  fiihren,  die  sich  durch  eine  deutliche  Ent- 
artungsreaktion  verraten  miiBten.  Eine  deutliche  Entartungsreaktion  ist  aber  in 
sicheren  Fallen  von  multipler  Sklerose  bis  jetzt  kaum  jemals  beobachtet.  Auch  das 
gelegentliche  „rasche  Kommen  und  Gehen"  derselben  Ausfallserscheinungen  in  mehr- 
maliger  Wiederholung  spricht  ebenso  wie  die  den  Klinikern  gelaufige  Tatsache,  daft 
trotz  schwersten  Befallenseins  einzelner  Hirn-Ptiickenmarkspartien  bei  Markscheiden- 
farbungen  entsprechende  Ausfallserscheinungen  vollig  fehlen  kb'nnen,  gegen  die  Thesen 
Strahubers.  Die  sparlichen  Fasern,  die  S t r a h u b e r s  Methode  in  solchen  Fallen 
nachweisen  kann,  vermogen  wohl  kaum  die  Ausfallserscheinungen  zu  verhiiten  und 
die  Latenz  des  Prozesses  zu  erklaren. 

Die  Lehre  Charcots  hat  also  durch  Bielschowsky  eine 
glanzende  Bestatigung  erhalten.  Bielschowsky  hat  nicht  nur 
mittels  der  Silberimpragnation  in  zahlreichen  Herden  eine  im  Vergleich 
zur  Norm  kaum  veranderte  Dichtigkeit  und  Anordnung  der  Nerven- 
fasern  nachgewiesen,  sondern  auch  den  vollgiiltigen  Beweis  geliefert, 
dafi  diese  Fasern  im  wesentlichen  persistierende  sind.  Wenn  auch 
bei  anderen  organischen  Nervenkrankheiten  die  Achsenzylinder  ge- 
legentlich teilweise  erhalten  bleiben,  so  ist  doch  dieser  Befund  fur  die 
multiple  Sklerose  insofern  spezifisch,  als  eine  derart  auffallige  Inte- 
gritat  der  Achsenzylinder  inmitten  ausgedehnter  und  schwer  erkrankter 
Partien  bei  anderen  Affektionen  kaum  vorkommt.  Immerhin  kann 
man  aber  Strahuber  das  Zugestandnis  machen,  daft  die  Moglich- 
keit  einer  Neubildung  einzelner  x^chsenzylinder  in  sklerotischen  Herden 
vorliegt.  Wenn  auch  die  pinselformige  Aufsplitterung  der  Neuriten, 
die  Pop  off  in  den  Plaques  gefunden  hat,  wohl  eine  Degenerations- 
erscheinung  darstellt,  so  hat  doch  Bielschowsky  (cf.  Huber, 
Goldscheider,  Schmaus)  eine  spitzwinklige  GabeJung  von  Achsen- 
zylindern  unter  Isolierung  der  Zweige  durch  Gliascheiden  und  afierdem 
einen  auffallend  atypischen  Verlauf  einzelner  Fasern  gesehen  (Umkehr 
und  voriibergehender  Verlaufnach  riickwarts),  der  den  Gedanken  an  einen 
neugebildeten  Achsenzylinder  nahelegte.  Wie  dem  auch  seijedenfalls stent 
fest,  da6  diese  vielleicht  neugebildeten  Fasern  an  Zahl 
und  Bedeutung  ganz  in  den  Hintergrund  tret  eh  gegen- 
iiber  den  persistierenden.  Zudem  resultiert  aus  dem  anato- 
mischen  Nachweis  reparatorischer  Vorgange  an  den  Achsenzylindern 
noch  keineswegs  der  Schlufl,  daB  sie  durch  eine  entsprechende  Ein- 
fiigung  in  den  komplizierten  Bau  des  Centralnervensystems  auch 
funktionstiichtig  sind.  Die  Tatsache,  da6  die  persistierenden  Fasern, 
wie  wir  nach  dem  klinischen  Bilde  notwendig  voraussetzen  mussen, 
grofitenteils  funktionsfahig  sein  konnen,  wird  den  Anhangern  der 
Betheschen  Lehren  vielleicht  auch  durch  den  his tologischen  Befund 
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B artels  bestatigt,  der  das  Erhaltensein  der  „Fibrillensaure"  in  den 
Achsenzylindern  innerhalb  der  sklerotischen  Plaques  nachweisen 
konnte.  Nach  Bethe  ist  ja  die  Bewegungsfahigkeit  der  Fibrillen- 
saure  fiir  die  Nervenleitung  Vorbedingung.  Obwohl  die  Zahl  der 
Achsenzylinder  innerhalb  der  Herde  eine  derart  grofie  sein  kann,  dafi 
man  auf  Langsschnitten  das  kranke  vom  gesunden  Gewebe  kaum 
unterscheiden  kann,  so  kommt  nach  Bielschowsky  eine  Verminde- 
rung  doch  dadurch  zustande,  daB  der  gesamte  Quersclmitt  des  er- 
krankten  Gebietes  verringert  sein  kann.  AuBerdem  zeigen  sich  die 
erhaltenen  Achsenzylinder  bei  genauer  mikroskopischer  Untersuchung 
zum  Teil  krankhaft  verandert,  woraus  man  mit  Kecht  auf  eine  gewisse 
Beeintrachtigung  ihrer  Funktion  geschlossen  hat.  Die  Beteiligung  ein- 
zelner  Achsenzylinder  machte  sich  auch  in  unseren  Fallen  durch 
leichtere  Abweichung  von  der  normalen  Verlaufsrichtung  und  vor 
allem  durch  eine  abnorme  Konfiguration  derselben  geltend.  Das 
Volumen  einzelner  Achsenzylinder  ist  dabei  teils  durch  spindelformige 
Auftreibungen  infolge  von  Quellungszustanden  abnorm  dick  oder 
auch  infolge  atrophischer  Prozesse  diinner  als  normal.  Diese  Ver- 
ringerung  des  Volumens  soli  entweder  mit  einer  primaren  Atrophie 
(Abnahme  der  Zahl  der  Fibrillen)  infolge  der  Kompression  durch  die 
Gliawucherungen  in  Zusammenhang  stehen  oder  das  End  stadium  eines 
friiheren  Quellungsprozesses  mit  sekundarer  Schrumpfung  sein.  Im 
Hinblick  auf  die  Befunde  E dingers,  der  in  der  ganzen  Wirbeltier- 
reihe  schon  in  der  Norm  feinste  Nervenfaserchen  gefunden  hat,  hat 
man  auch  behauptet,  daB  diese  feinen  Fasern  persistierende  und  be- 
sonders  widerstandsfahige  sind.  Die  Anhanger  wesentlicher  reparato- 
rischer  Vorgange  fassen  sie  andererseits  als  Jugendformen  neugebildeter 
auf.  Die  Anderung  in  der  Verlaufsrichtung  ist  wohl  namentlich  in 
kleineren  Herden  mit  relativ  rascherer  Wucherung  von  Neuroglia  durch 
Druck  und  Zug  derselben  zu  erklaren.  Zum  Teil  sind  sie  vielleicht 
auch  auf  Fehlerquellen,  namentlich  bei  der  Hartung,  zuriickzufiihren. 

Da  bei  der  echten  multiplen  Sklerose  eine  relative  Integritat 
der  Achsenzylinder  unzweifelhaft  besteht,  ist  wohl  der  Schlufi 
gestattet,  dafi  die  primare  Lasion  wohl  kaum  die  Nervenfasern  be- 
trifft.  Nach  Thomas  allerdings  geht  der  ProzeB  von  den  nervosen 
Elementen  und  insbesondere  von  den  Achsenzylindern  aus;  es  kommt 
zu  einer  fleckweisen  Dispersion  seiner  Fibrillen,  die  an  Orten,  wo  die 
Markscheide  etwas  aufgetrieben  erscheint,  dieselbe  durchbrechen,  sich 
spater  wiederum  zusammenfinden  oder  mit  anderen  vereinigen  konnen 
oder  auch  einzeln  fortbestehen.  Jedenfalls  sei  ein  Teil  der  Fasern 
innerhalb  des  Herdes  Fibrillen  (Verwechslung  mit  Gliafasern  ?) ;  im 
Niveau  des  Achsenzylinderverfalls  gehe  die  Markscheide  zugrunde. 
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Da  aber  nur  eine  teilweise  Destruktion  der  Nervenfaser  zustande 
komme,  wiirden  durch  einen  Rest  der  Fibrillen  oberhalb  und  unterhalb 
des  Herdes  die  Vitalitat  der  Markscheiden  erhalten  und  sekundare 
Degenerationen  verhiitet.  Wir  haben  ebenso  wie  andere  Autoren  in 
unseren  Praparaten  nichts  gesehen,  was  zur  Begriindung  dieser  An- 
schauung  herangezogen  werden  konnte.  Auch  Bielschowsky  fand 
die  Fibrillen  haufig  in  ganz  unveranderter  Form. 

Darauf,  daB  die  Ganglienzellen  innerhalb  des  dichten  Geflechts 
enormer  Mengen  multipler  Neurogliafasern  lange  Zeit  und  in  einer 
groBen  Zahl  der  Falle  vielleiclit  dauernd  intakt  und  funktionsfahig 
bleiben  konnen,  weist  sclion  die  klinische  Erfahrung  hin,  daB  trotz 
der  haufig  starken  Beteiligung  der  Vorderhorner  „ degenerative"  durch 
ausgesprochene  Entartungsreaktion  und  fibrillare"  Zuckungen  sich 
verratende  Atrophien  bei  der  Sclerose  en  plaques  kaum  jemals  vor- 
kommen.  Diese  Tatsache  wird  von  der  Mehrzahl  der  Autoren  an- 
erkannt,  obwohl  allerdings  From  ma  nn  iiber  volligen  Schwund  der 
Ganglienzellen  berichtete  und  vielfach  behauptet  wird,  daB  sie  zwar 
spat,  aber  endlich  doch  erkranken.  Man  sprach  dabei  (cf.  Borst) 
von  „einfacher  Atrophie",  „Schrumpfung",  „fettiger  Degeneration", 
„glasiger  Aufquellung",  abnormer  Pigmentbildung,  korniger  Degene- 
ration u.  dgl.  In  zwei  fortgeschrittenen  Fallen  unserer  Beobachtung 
fanden  wir  auch  bei  der  NiBlschen  Farbung  vollkommen  normale 
Bilder. 

Die  altbekannte  Tatsache,  daB  bei  der  multiplen  Sklerose  im 
allgemeinen  irgendwie  wesentliche  sekundare  Degenerationen  aus- 
bleiben,  konnen  auch  wir  bestatigen.  Die  relative  Integritat  der 
Ganglienzellen  und  Achsenzylinder  erklart  uns  diesen  Befund  zur  Ge- 
niige,  zumal  wir  namentlich durch  Schultze  wissen,  daB  auch  ein  volliger 
Verlust  der  Markscheiden  in  einer  circumscripten  Hohenausdehnung  die 
„ Vitalitat"  der  Nervenfaser  nicht  wesentlich  gefahrdet.  Sekundare 
Degenerationen  fehlten  auch  in  jenen  Fallen  unserer  Beobachtung,  in 
denen  wir  auf  Grund  der  Markscheidenfarbung  eine  mehrmalige  Ent- 
markung  langer  Bahnen  wahrend  ihres  Verlaufs  durch  die  Medulla 
spinalis  annehmen  miissen.  Nur  in  einem  Fall  mit  ganz  chronischem  Ver- 
lauf  lieBen  sich  in  den  Hinterstrangen  (besonders  in  ihren  medialen 
Abschnitten)  leichte  Degenerationen  nachweisen,  die  jedoch  kaum  als 
„sekundare"  aufzufassen,  sondern  wohl  in  derselben  Weise,  wie  die 
leichten  Hinterstrangalfektionen  ein  Gefolge  schwerer  chronischer,  in 
der  letzten  Zeit  auch  zu  korperlichem  Verfall  fiihrenden  Erkrankungen 
zu  erklaren  sind. 

In  den  seltenen  Beobachtungen,  in  denen  nach  Literaturberichten 
ausgepragte  sekundare  Degenerationen,  wie  bei  volligen,  mit  Gewebs- 
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tod  verbimdeDen  Leitungsunterbrechungen  gefunden  wurden  (cf. 
■Schupfer,  Jolly,  Westphal,  Rossolimo,  BuB,  Borst, 
Strahuber  u.  a.)  handelte  es  sich  fast  stets  um  Komplikationen  der 
multiplen  Sklerose  mit  anderen  Prozessen  (cf.  Schultze)  oder  um 
eine  „sekundare  multiple  Sklerose"  nach  akuter  disseminierter  Myelitis. 
Westphal  z.  B.  sah  sie  in  einem  Fall,  in  dem  nach  Kompression 
des  Eiickenmarks  multiple  Degenerationsherde  sich  entwickelten,  Stra- 
huber in  Form  schwerer  Degenerationen  in  den  peripheren  Nerven 
einer  Beobachtung,  welche  der  disseminierten  Myelitis  angehort, 
Bei  echter  multipler  Sklerose  sind  jedenfalls  nach  unseren  Er- 
fahrungen  erhebliche  sekundare  Degenerationen  ganz  ungewohnlich. 
Sie  kommen  ausnahmsweise  in  unkomplizierten  Fallen  vielleicht  da- 
durch  zustande,  daB  die  enormen  Gliawucherimgen,  sei  es  direkt  durch 
Druck  oder  Zug,  sei  es  indirekt  durch  Zirkulationsstorungen  eine 
starkere  Degeneration  der  nervosen  Elemente  verursachen;  das  wird 
um  so  eher  moglich  sein,  wenn  bei  groBen  und  zahlreichen  Herden 
an  den  verschiedensten  Stellen  des  Gehirns  und  Eiickenmarks  ein  und 
dasselbe  „ System"  mehrmals  unterbrochen  wird  oder  die  Hinterst range 
befallen  sind,  welche  anscheinend  eine  besondere  Vulnerabilitat  besitzen. 

Was  das  Verhalten  der  Gefiifie  betrifft,  so  werden  topogra- 
phische  Beziehungen  der  Herde  zum  GefaBverlauf  mit 
gleichem  Nachdruck  bestritten  und  behauptet,  Namentlich  die  Ver- 
treter  der  „vaskularen  Theorie"  weisen  darauf  hin,  dafi  in  „frischen" 
Fallen  eine  direkte  Abhangigkeit  der  Lage  der  Plaques  vom  GefaB- 
verlauf  unverkennbar  ist;  in  „alteren"  allerdings  konnten  einerseits 
die  GroBe  der  Herde,  sowie  die  Verschmelzung  benachbarter  und 
andererseits  eine  Riickbildung  der  primaren  Gefafiveranderung  diesen 
Connex  verdecken.  Zahlreiche  Autoren  haben  auch  nicht  nur  in  der 
Mitte  einzelner  Herde  eine  erkrankte  Arterie  (cf.  Rindfleisch, 
Bibber t,  Kaufman n,  Orth  u.  a.),  oder  eine  erkrankte  Vene 
(BuB),  sondern  sogar  im  Centrum  fast  aller  Plaques  ein  verdicktes 
bzw.  obliteriertes  GefaB  gefunden  (cf.  Greiff,  Cramer  u.  a.).  In 
allerdings  sehr  seltenen  Fallen  (cf.  Rossolimo,  Williamson) 
war  sogar  das  gesamte  Verbreitungsgebiet  einer  Arterie  von  dem 
Herde  eingenommen. 

Nach  den  Literaturberichten  handelt  es  sich  dabei  um  recht  ver- 
schiedenartige  Affektionen  des  anscheinend  primar  erkrankten  GefaB- 
apparates.  Zunachst  fand  man  namentlich  in  Jungeren"  Herden 
eine  starke  Vermehrung  der  Capillaren,  dann  Erweiterungen  bzw. 
Verengerungen  des  Lumens,  dessen  Inhalt  auf  Stasen  oder  gar 
Thrombosen  hindeutete;  die  GefaBw^ande  selbst  erwiesen  sich  durch 
proliferative  Prozesse  verdickt,  die  Lymphscheiden  mit  Rundzellen 
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infiltriert  und  die  umgebetiden  Gliamassen  in  Form  einer  perivasku- 
laren  Sklerose  verandert.  In  spateren  Stadien  sollen  namentlich  Ver- 
dickungen  und  hyaline  Umwandlungen  der  GefaBwande  auftreten 
(cf.  Borst). 

In  dieser  Beteiligung  der  GefaBe  sehen  nun  viele  Autoren  den 
pathologisch-anatomischen  Beweis  fiir  die  klinische  Lehre  von  dem 
Zusammenhang  der  multiplen  Sklerose  mit  toxisch-infektiosen  Prozessem 
Uber  die  Art  und  Weise  allerdings,  wie  die  im  Blute  kreisende  Noxe 
durch  Vermittlung  oder  gleichzeitige  Beteiligung  der  GefaBe  zur 
Paremchymerkrankung  fiihrt,  gibt  es  Meinungsverschiedenheiten.  Ent- 
weder  soil  die  primare  Erkrankung  des  GefaBes,  sei  es  durch  Storungen 
in  der  Blutversorgung,  sei  es  durch  Alteration  der  Lymphzirkulation 
(cf.  B  o  r  s  t)  eine  sekundare  Beteiligung  des  Paremchyms  verursachen 
oder  die  Affektion  der  GefaBwand  sich  spaterhin  direkt  auf  die  Um- 
gebung  durch  eine  stetige  Verbreiterung  der  perivaskularen  Sklerose 
fortpflanzen  oder  endlich  das  ursachlich  bedeutsame,  durch  das  Blut 
zugefiihrte  A  gens  eine  gleichzeitige  Schadigung  der  GefaBwand  und 
der  angrenzenden  Gewebspartien  im  Gefolge  haben. 

Gegen  die  generelle  Bedeutung  dieser  Auffassung  erhebt  sich 
von  vielen  Seiten  ein  energischer  und  durchaus  berechtigter  Wider- 
spruch.  Vorerst  wird  betont,  daB  in  der  groBen  Mehrzahl  der  Falle 
von  multipler  Sklerose  sichere  Anhaltspunkte  fiir  eine  Abhangigkeit  der 
Herde  vom  GefaBverlauf  weder  durch  Quer-  noch  durch  Langsschnitte 
zu  gewinnen  sind.  Gegen  solche  Wechselbeziehungen  sprechen  nach 
Eedlich  schon  die  grofien  Diiferenzen  in  der  Verteilung  und  Form 
der  Herde  im  Ruckenmark  gegeniiber  der  doch  stets  konstanten  An- 
ordnung  der  Gefafie  daselbst.  Weiterhin  macht  man  den  Einwand, 
daB  irgendwie  wesentliche  Gefaflveranderungen  innerhalb  der 
Herde  durchaus  inkonstant  sind  und  auch  bei  ihrem  gelegent- 
lichen  Vorkommen  —  namentlich  bei  alteren  Individuen  (Eedlich) 
und  alteren  Plaques  (Sander)  —  auch  einen  Folgezustand  der 
primaren  Gewebserkrankung  darstellen  konnen  (cf.  Striim- 
p  ell,  Thorn  a  u.  a.). 

Der  Widerstreit  der  Meinungen  beruht  auch  hier  in  letzter 
Linie  nicht  darauf,  dafi  die  Autoren  verschiedene  „Entwicklungsstadien" 
eines  atiologisch  einheitlichen  Prozesses,  sondern  zwei  pathogen etisch 
ganzlich  diflferente  Formen  der  disseminierten  Erkrankungen  des 
Centralnervensystems  untersucht  haben.  Uberall  da,  wo  man  in 
„frischen"  Fallen  fast  regelmafiige,  innige  Beziehungen  der  Herde 
zum  GefaBverlauf  gefunden  hat,  handelte  es  sich  nach  der  klinischen 
und  pathologisch-anatomischen  Beschreibung  urn  eine  „ Sclerosis  mul- 
tiplex acuta",  die  sich  meist  im  direkten  AnschluB  an  eine  akute 
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Infektionskrankheit  entvvickelte.  DaB  in  solchen  Fallen,  in  denen 
die  ursachlich  bedeutsame  Noxe  in  Form  von  Bakterien  oder  deren 
Stoffwechselprodnkte  durch  die  Blntbahn  zugefiihrt  wird,  auch  eine 
erhebliche  Beteiligung  der  GefaBe  und  ein  Abhangigkeitsverhaltnis 
der  Lage  der  Plaques  vom  Verlauf  derselben  zu  erwarten  sind,  ist 
leicht  erklarlich.  Es  liegt  aber  hier,  wie  audi  der  klinische  Ver- 
lauf dieser  Falle  lehrt,  keine  echte  multiple  Sklerose,  sondern  eine 
disseminierte  Myelitis  mit  Neigung  zur  Vernarbung  des  Gewebsdefekts, 
also  eine  sekundare  multiple  Sklerose  vor  (cf.  p.  262).  Da  aber  in  der 
Atiologie  der  echten  Sclerose  en  plaques,  besonders  wegen  des  chroni- 
schen  Verlaufs  mit  Neigung  zu  steter  Entwicklung  neuer  Symptome 
eine  direkte  Entstehung  der  Erkrankung  sowohl  durch  die  Erreger 
der  primaren  Infektionskrankheit  als  audi  durch  die  Stoffwechsel- 
produkte  derselben  ausgeschlossen  ist  (cf.  p.  47),  kann  das  Fehlen  inniger 
Wechselbeziehungen  zwischen  den  Herden  der  multiplen  Sklerose  in 
engerem  Sinne  und  primaren  GefaBerkrankungen  nicht  iiberraschen. 
Dadurch  findet  die  Angabe  zahlreicher  Autoren,  daB  GefaBverande- 
rungen  in  iliren,  der  echten  multiplen  Sklerose  zugehorigen  Fallen 
vermiBt  wurden,  ihre  zwanglose  Erklarung. 

Auf  Grund  der  Eigenbeobachtungen  an  unseren  Schnittserien 
miissen  wir  die  Auffassung  vertreten,  daB  auch  an  der  Hand  der 
pathologisch-anatomischen  Praparate  keine  Anhaltspunkte  fiir 
eine  prim  are,  exogen  bedingte  Schadigung  der  GefaBe 
in  Fallen  von  echter  multipler  Sklerose  bestehen. 
Die  GefaBveranderungen  waren  nicht  nur  inkonstant,  sondern  meist 
auch  unerheblich  und  als  sekundare  aufzufassen.  Wir  haben  nur  ge- 
legentlich  die  Capillaren  in  den  sklerotischen  Plaques  vermehrt  und 
erweitert,  so  wie  um  die  GefaBe  innerhalb  der  Herde  manchmal  eine 
starkere  perivascular  Sklerose  gesehen;  in  einzelnen  Herden  aller- 
dings  lag  im  Centrum  ein  verdicktes  GefaB,  das  mit  einem  starken  Neu- 
rogliawalle  umgeben  war.  Sichere  Beziehungen  zwischen  GefaBverlauf 
und  Herdlokalisation  fehlten  jedoch  im  allgemeinen. 

Wie  war  nun  diese  scheinbare  Abhangigkeit  ver- 
einzelter  Herde  im  Verlauf  kleinerer  Arterien  zu  er- 
klaren?  Wenn  tatsachlich  eine  im  Blute  circulierende,  chemische 
Noxe  eine  primare  Aifektion  der  GefaBe  bei  der  multiplen  Sklerose 
in  unserem  Sinne  verursacht,  so  ist  es  ganz  unverstandlich,  daB  diese 
Schadlichkeit  bei  dem  ausgesprochen  chronischen  Charakter  des  Leidens 
nur  zu  einer  Erkrankung  ganz  vereinzelter  kleinerer  GefaBe  fuhrt, 
die  nicht  einmal  in  ihrer  ganzen  Ausbreitung,  sondern  nur  in  kleineren 
Abschnitten  affiziert  sind  (cf.  S  t  r  ii  m  p  e  1 1).  Die  vollige  Integritat  der 
iibrigen  Abschnitte  des  GefaBsystems  im  Gehirn  und  Riickenmark,  wie 
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auch  im  iibrigen  Korper,  ist  nach  Strum  pell  bei  der  Annahme 
einer  chronischen  Intoxikation  unerklarlich.  Damit  steht  im  Einklang, 
dafi  man  bei  denjenigen  Formen  der  „multiplen  Sklerose"  im  weiteren 
Sinne,  deren  Abhangigkeit  von  primaren  Gefafiaffektionen  ganz  sinn- 
fallig  ist,  namlich  bei  den  disseminierten  Efkrankungen  auf  der  Basis 
syphilitischer  mid  arteriosklerotischer  Veranderungen  auch  an  den 
Gefaflen  aufierhalb  der  Plaques  deutliche  Anzeichen  einer  Alteration 
findet  (cf.  Striimpell).  Wenn  ferner  in  Fallen  von  multipler 
Sklerose  ungefahr  in  der  Mitte  der  Plaques  ein  verandertes  Gefafi 
gefunden  wird,  so  ist  unseres  Ermessens  eine  Entstehung  des  Herdes 
nur  durch  eine  sekundar  bedingte  Stoning  der  Blut-  und  Lymph- 
circulation  moglich.  Eine  ausgedehnte  Schadigung  des  Gewebes 
gerade  in  der  Umgebung  des  verdickten  Gefafles  durch  andauernde 
Diffusion  des  supponierten  Toxins  ist  wohl  ausgeschlossen.  Man 
miifite  dieser  Annahme  den  oft  gemachten  Einwand  entgegenhalten, 
dafi  das  chemische  Gift  in  solchen  Fallen  doch  wohl  den  bequemeren 
Weg  durch  die  feineren  Capillaren  bevorzugen  wiirde,  statt  durch  die 
verdickten  kleineren  Arterien  zu  gehen.  Eine  Entstehung  der  Plaques 
durch  eine  sekundare  Beteiligung  des  lymphatischen  Apparates  im 
Gefolge  der  Gefafierkrankung  wird  nur  von  Borst  verteidigt. 
Schmaus  weist  jedoch  darauf  hin,  daB  eine  ,.Hyperlymphose"  nach 
den  Erfahrungen  bei  Kompression  des  Riickenmarks  und  bei  entzlind- 
lichem  Odem  keineswegs  zunachst  eine  isolierte  Markscheidendegene- 
ration,  wie  bei  der  multiplen  Sklerose,  sondern  im  Gegenteil  primare 
Affektionen  des  Achsenzylinders  verursacht.  Er  betont,  da6  bei  wirk- 
licher  „Hypeiiymphose"  die  Weigertsche  Markscheidenfarbung  trotz 
erheblicher  Affektionen  der  Achsenzylinder  von  der  Norm  kaum  ab- 
weichende  Bilder  gibt.  Ahnliche  Bedenken  muB  man  bei  der  histo- 
logischen  Eigenart  und  der  GroSe  der  meisten  Plaques  gegen  ihre 
Entwicklung  auf  der  Basis  einer  mangelhaften  Blutversorgung  aufiern. 
Bei  der  sekundaren  multiplen  Sklerose  im  Gefolge  primarer  arterio- 
sklerotischer oder  syphilitischer  Gefaflerkrankung  gehen  infolge  der 
grofieren  Emphndlichkeit  der  „nervosenu  Elemente  nach  den  bisher 
vorliegenden  histologischen  Untersuchungen  die  letzteren  im  Centrum 
der  Herde  zugrunde;  bei  der  multiplen  Sklerose  aber  bleiben  Gan- 
glienzellen  und  Nervenfasern  trotz  ihrer  Vulnerability  fur  Circulations- 
storungen  auch  im  Innern  relativ  intakt. 

Zeigen  die  Querschnitte  auch  bei  echter  multipler  Sklerose 
gelegentlich  im  Centrum  ein  verandertes  Gefafi,  so  ist  unseres 
Ermessens  die  nachstliegende  Erklarung  hierfiir  wohl  die  von 
Thorn  a  gegebene.  Der  Prozefi,  welcher  mit  Vorliebe  von  Stellen 
mit  reichlicher  Gliaansammlung,  insbesondere  auch  von  Kielstreifen 
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im  Sinne  Weigerts  ausgeht,  entwickelt  sich  eben  manchmal  von  den 
in  der  Umgebung  der  GefaBe  liegenden  starkeren  Neurogliamassen. 
Der  Befund  einer  auffalligen  perivascularen  Sklerose  hangt  in  der 
Regel  aber  damit  zusammen,  daB  beim  Ubergreifen  des  Prozesses  auf 
die  engere  Peripherie  der  GefaBe  eine  besonders  starke  Neubildung 
von  Neurogliafasern  infolge  des  reicheren  Ausgangsmaterials  daselbst 
zustande  kommt.  Dafur  sprechen  die  Befunde  an  Praparaten,  die 
nach  der  elektiven  Farbungsmethode  der  Neuroglia  nach  Weigert 
tingiert  sind.  Dieselbe  Erscheinung  beobachtet  man  nicht  nur  bei 
den  GefaBen,  sondern  in  derselben  Weise  auch  bei  den  wenigen, 
innerhalb  des  Herdes  noch  erhaltenen  Markscheiden ;  auch  um  diese 
finden  sich  meist  starkere  Verdichtungen  der  Glia  innerhalb  der 
sklerotischen  Plaques.  Die  Tatsache,  daB  sich  zeitweise  auch  Ver- 
anderungen des  Lumens  (namentlich  der  Capillaren)  und  Affektioneu 
des  Blutgefafi-Bindegewebsapparates  im  Gefolge  der  primaren  Ge- 
webserkrankung  finden,  ist  im  Hinblick  auf  ahnliche  Veranderungen 
im  Bereiche  sekundarer  Degenerationen  oder  innerhalb  niancher 
Geschwiilste  (insbesondere  der  Gliome)  nicht  befremdend.  Wir 
wissen  durch  die  Untersuchungen  von  Kries,  daB  bei  den  Hirn- 
capillaren  nur  1/3  des  Blutdrucks  von  der  GefaBwand  und  der 
groBere  Rest  von  dem  umgebenden  Gewebe  getragen  wird.  Sind 
nun7  wie  auch  Strahuber  hervorhebt,  die  normalen  physikalischen 
Bedingungen  im  Gewebe  verandert.  so  miissen  Volumveranderungen 
der  GefaBe  die  Folge  sein,  die  ihrerseits  wiederum  die  Vorbedingungen 
schalFen  flir  Anomalien  der  Blutcirculation  und  sekundare  Wand- 
veranderungen.  Endlich  wird  in  denjenigen  Herden,  in  denen  zahl- 
reiche  Markscheiden  degenerieren,  die  Wegschalfung  der  Zerfalls- 
produkte  durch  phagocytische  Zellen  zu  einer  Ansammlung  von  Ge- 
webstrlimmern  auch  im  Lymphgefafiapparate  der  Arterien  fiihren. 
Ferner  ist  jetzt  auch  durch  die  Untersuchungen  Lander ers, 
Muraschews  u.  a.  experimentell  festgestellt,  daB  primare  Gewebs- 
veranderungen  sekundare  GefaBanomalien  verursachen  konnen.  End- 
lich kommen  vielleicht  noch  zufallig  komplizierende  anderweitige  Ge- 
faBerkrankungen  in  Betracht;  in  dem  von  Borst  beschriebenen  Fall 
z.  B.,  in  dem  eine  primare  Affektion  der  Arterien  angenommen  wurde, 
handelte  es  sich  um  ein  57jahriges  Individuum  mit  starker  allge- 
meiner  Arteriosklerose,  mit  Sklerosierung  der  verengten  GefaBe  an 
der  Basis  usw. 

Abgesehen  von  den  Plaques  zeigte  die  iibrige  Nervensubstanz 
in  unseren  Praparaten  meist  ein  im  wesentlichen  normales  Verhalten. 
Gar  nicht  selten  aber  hat  man  auch  hier  leichtere  Veranderungen 
gefunden,  die  nach  dem  histologischen  Bilde  als  „diffuse  Sklerose" 
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aufzufassen  waren  (cf.  Schmaus,  Oppenheim,  Kelp,  Jolly, 
K  op  pen,  Fiirstner,  Borst).  Besonders  bei  Anwendung  der  elek- 
tiven  Farbung  der  Neuroglia  nach  Weigert  scheint  der  Nachweis 
diffuser  Veranderungen  an  gewissen  Stellen,  z.  B.  in  der  Kleinhirn- 
rinde  und  in  der  Umgebung  des  Centralkanals  relativ  oft  zu  gelingen. 
Es  ist  wohl  moglich,  dafi  wir  die  Haufigkeit  dieser  Alterationen  des 
Zwischengewebes  deshalb  weit  unterschatzen,  weil  eine  hinreichend 
grofie  Anzahl  von  Fallen  mit  dieser  Methode  bis  jetzt  nicht  untersucht 
wurde.  Die  Entstehung  solcher  wohl  „sekundaren"  diffusen  Ver- 
anderungen erklart  sich  vielleicht  —  namentlich  bei  Kranken  mit 
sehr  zahlreichen  und  grofien  Plaques  —  durch  Circulationsstorungen 
infolge  der  massenhaften  Herdentwicklung  und  durch  das  Auftreten 
starker er  „tertiarer"  bzw.  „transneuraler"  Degenerationen  infolge 
einer  erheblicheren  Beteiligung  der  Achsenzylinder  innerhalb  der  zahl- 
reichen Herde.  Wir  sind  ja  zu  der  Annahme  berechtigt,  dafl  die 
Schadigung  eines  „Neurons"  spaterhin  andere,  mit  ihm  in  funktionellem 
Zusammenhang  stehende  Nerven  in  Mitleidenschaft  zieht  (cf.  Schmaus). 

Eine  Zusammenhang  dieser  soeben  beschriebenen  pathologisch- 
anatomischen  und  insbesondere  histologischen  Merkmale  der  Sclerose 
en  plaques  lehrt  folgendes: 

Die  meist  grauen  und  derben  Plaques  von  ver- 
se hiedener  Grofie  und  Gestalt  konnen  sich  in 
Fallen  von  echter  multipler  Sklerose  uberall  und  nur 
da  entwickeln,  wo  Neuroglia  als  Zwischengewebe  vor- 
handen  ist;  sie  fehlen  demgemafi  konstant  in  den  peri- 
pheren  Nerven  mitAusnahme  ihrerWurzeln,  in  die  sich 
die  Neuroglia  zapfenformig  hineinerstreckt,  und  des 
N.  opticus,  der  aus  entwicklungsgeschichtlichen  Griinden 
als  Teil  des  nervosen  Centralorgans  aufzufassen  ist. 
Die  Herde,  die  wohl  stets  Gehirn  und  Riickenmark  in 
weiter  Aussaat  und  grofier  Zahl,  aber  in  wechselnder 
Intensitat  befallen,  verschonen  zwar  anscheinend 
keinen  Neuroglia  enthaltendenTeil  des  Nervensystems 
in  alien  Fallen,  etablieren  sich  aber  neben  einer  be- 
sonders im  Ruckenmark  ausgesprochenen  Neigung  zu 
symmetrise  her  Affektion  mit  Vorliebe  an  gewissen, 
schon  in  der  Norm  an  Neuroglia  reichen  Stellen,  die 
z.  T.  sogar  „Kielstreifen"  im  Sinne  Weigerts  sind. 
Die  faserige  Grundsubstanz  der  Herde  besteht  im 
wesentlichen  aus  enormen  Neurogliawucherungen.  Die 
Massenhaftigkeit  der  neugebildeten  Fasern  ist  dabei 
eine  derart  kolossale,  dafi  sie  dem  quantitati ven  Maxi- 
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mum  entspricht,  das  uberhaupt  unter  pathologischen 
Verhaltnissen  vorkommt  (Weigert).  Diese  ungeheuren 
Massen  neugebildeter  Fasern,  die  sich  allmahlich  in 
der  Peripherie  verlieren,  flihren  zur  Bildung  eines 
aufierordentlich  dichten,  soliden  Gewebes,  das  hoc  li- 
stens kleinere,  durch  den  Ausfall  von  Markscheiden 
verursachte  Liicken,  aber  niemals  einen  „ areolar en" 
Typus  oder  Neigung  zum  Zerfall  zeigt.  Wahrend  die 
Markscheiden  in  den  Plaques  einer  in  der  Peripherie 
scharfer  begrenzten,  ausgebreiteten  Degeneration  ver- 
fallen,  die  namentlich  im  Centrum  grofierer  Herde  den 
volligen  Verlust  der  groBen  Mehrzahl  bedingen  kann, 
durchziehen  den  Herd  auffallend  zahlreiche,  hinsicht- 
lich  ihrer  Die  lite  gelegentlich  sogar  vollkommen  der 
Norm  entsprechende,  fast  ausnahmslos  persistierende 
und  in  der  grofien  Mehrzahl  funktionsfahige  Achsen- 
zylinder,  die  z.  T.  leichtere.  histologischeVeranderungen 
aufweisen.  Im  Centrum  der  Herde,  welche  die  eben- 
falls  groBtenteils  erhaltenen  Ganglienzellen  bergen 
konnen,  liegen  meist  nur  relativ  sparliche  Gliazellen, 
die  aber  wo  hi  als  Ausdruck  eines  excentrischen  Fort- 
schreitens  des  Prozesses  in  der  Peripherie  nicht  selten 
haufiger  we r den.  Daselbst  sind  i linen  ein  Teil  der  ge- 
legentlich auffallig  dicken  Fasern  derart  angelagert, 
da£  bei  der  Golgischen  Methode  die  bekannten  Trug- 
bilder  der  Spin n en-  bzw.  Pinselzellen,Astrocyten  u.  dgl. 
entstehen.  Im  Innern  sind  die  Neurogliamengen  meist 
zu  grofi,  u m  die  in  einem  geringeren  Prozentsatz  wahr- 
scheinlich  noch  bestehenden  Beziehungen  der  Fasern 
zu  den  spar  lichen  „Kerncentren"  erkennen  zu  lassen. 
Besonders  in  den  auBeren  ilbschnitten  kleinerer  und 
demgemafi  j lingerer  Plaques  konnen  im  Gefolge  der 
Markscheidendegeneration  neben  amorphen  Schollen  in 
maBigenMengen  auch  jene  corpuscularenElemente  auf- 
treten,  die  stets  dann,  wenn  Markscheiden  oder  „ner- 
voses"  Gewebe  auf  irgendeine  Weise  zugrunde  gehen, 
sich  einstellen  —  namlich  Fettkornchenzellen  und 
Corpora  amylacea.  GefaB ver anderungen,  von  denen  die 
Lokalisation  undEntstehung  einzelner  Herde  gelegent- 
lich nur  in  so  fern  abhangig  ist,  als  der  Prozefi  von  den 
in  ihrer  Umgebung  liegen  den  starkeren  Neuroglia- 
massen  ausgehen  kann,  sind  einerseits  inkonstant  und 
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andererseits  audi  bei  ihrem  Vorkommen  unerlieblich 
und  als  sekundare  Erkrankungen  nach  primarer  Ge- 
webslasion  aufzufassen;  sie  entstehen  meist  dadurch} 
daB  beim  Ubergreifen  des  Prozesses  auf  die  Gef'aJ&e  in 
derselben  nur  graduell  geringeren  Weise  wie  in  der 
Umgebung  der  Markscheidenliicken  sich  haufig  die 
Neurogliawuclierungen  verdichten  und  dadurch  eine 
erhebliche  perivasculare  Sklerose  zustande  kommt.  Bei 
fast  regelmaBigem  Fehlen  erhebliche r  sekundare r  De- 
gene  rationen  verhalt  sich  das  iibrige,  die  Plaques  in 
sich  bettende  Gewebe  in  vielen  Fallen  im  wesentlichen 
normal;  namentlichbeiKranken  mitsehrausgebreiteter 
Herdentwicklung  kann  es  aber  zu  diffusen  Verande- 
rungen  meist  leichteren  Grades  kommen  —  vor  allem  in 
Form  einer  allgemeinen,  maBigen  A  tr  op  hie  mit  sekun- 
darer  Sklerose.  In  unkomplizierten  Fallen  finden  sich 
nur  gelegentlich  geringfiigige  und  fur  diePathogenese 
sicher  belanglose  Veranderungen  an  den  Meningen. 

Das  makroskopische  und  vor  allem  das  mikroskopische  Bild  der 
echten  Sclerose  en  plaques  unterscheidet  sich  nun  von  den  nach 
multipler  Herddegeneration  und  Herdentziindung  entstehenden,  zer- 
streuten  Neuroglianarben,  also  von  der  sekundaren  multiplen  Sklerose 
im  Sinne  von  Schmaus  und  Ziegler  durch  zahlreiche  klinische 
und  pathologisch-anatomische  Merkmale,  die  keinesfalls  als  quanti- 
tative Differenzen  aufgefaBt  werden  diirfen.  Dafi  multiple  „sklero- 
tische"  Herde  mit  machtigen  Neurogliawuclierungen  auf  der  Basis 
pathogenetisch  grundverschiedener  Prozesse  sich  entwickeln  konnen, 
beweist  zur  Geniige  ein  Hinweis  auf  die  schon  friiher  besprochenen 
zerstreuten  kleinen  Neuroglianarben  bei  arteriosklerotischer  Erkran- 
kung  der  Hirn-RuckenmarksgefaBe.  Bei  Individuen  mit  einer  der- 
artigen  Gefafierkrankung  findet,  wie  wir  erwahnt  haben,  die  mikro- 
skopische Untersuchung  gelegentlich  neben  groBeren  Erweichungs- 
herden  kleine  circumscripte,  oft  liickenlose  Narben,  deren  Entstehung 
durch  reparatorische  Neurogliawucherung  im  AnschluB  an  ischamische 
Defekte  unzweifelhaft  ist.  Auch  in  der  Umrandung  besonders  alterer 
Erweichungsherde  sieht  man  eine  machtige  Neubildung  von  Neuroglia- 
fasern  in  Form  eines  dichten  sklerotischen  Ringes.  Diese  Form  der 
,?multiplen  Sklerose"  in  weiterem  Sinne  steht  mit  einer  sinnfalligen 
primaren  GefaBerkrankung  in  Zusammenhang.  DaB  aber  die  Arterio- 
sklerose  mit  der  echten  multiplen  Sklerose  nicht  die  geringsten 
Beziehungen  hat,  wird  wohl  allgemein  anerkannt.  Dasselbe  gilt  fiir 
die  herdformige  Affektion  des  Centralnerven systems  auf  Grund  syphi- 
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litischer  GefaBerkrankungen.  Diese  Beispiele  lehren  auch,  daB  jene 
chronischen,  zur  steten  Progression  neigenden,  herdformigen  Er- 
krankungen  des  Nervensystems,  die  tatsachlich  durch  primare  GefaB- 
erkrankung  bedingt  sind,  mit  einer  Beteiligung  zahlreicher.  auch 
auBerhalb  der  Herde  liegender  GefaBe  einhergehen.  Das  biologische 
Grundgesetz,  daB  die  Neuroglia  als  faseriges  Zwischengewebe  im 
Centralnervensystem  sich  bei  Sclmdigung  des  „nervosen"  Parencliyms 
wie  eine  echte  mesodermale  Bindesubstanz  verhalt,  muB  auch  dann 
Giiltigkeit  haben,  wenn  schwere  Traumen  durch  GefaBzerreiBungen, 
multiple  Blutungen  oder,  wenn  Kohlenoxy dgas vergiftungen, 
wie  manche  annehmen,  miliare  Herddegenerationen  verursachen.  Es 
entstehen  auch  dann  reparatorische  Neuroglia wucherungen,  die  nach 
einer  Vernarbivng  der  Defekte  streben.  Es  handelt  sich  also  auch 
hier  um  herdformige,  multiple  Neurogliamassen,  deren  Genese  jedoch 
wiederum  auch  von  den  ubrigen  sekundaren  Formen  atiologisch  ganzlich 
verschieden  ist.  Die  Notwendigkeit  einer  Abtrennung  dieser  „sekun- 
daren  multiplen  Sklerosen"  von  der  echten  Sclerose  en  plaques  kann 
kaum  Widerspruch  begegnen;  die  scharfe  Trennung  der  letzteren 
aber  von  der  disseminier ten  Myelitis  und  Encephalomye- 
litis mit  Ausgang  in  sekundare  multiple  Sklerose  im 
Sinne  von  Schmaus  und  Ziegler  bedarf  aber  einer  weiteren 
Begriindung  an  der  Hand  des  pathologisch-anatomischen  Substrates. 

Bei  der  Besprechung  der  Differentialdiagnose  zwischen  der  disse- 
minierten  Myelitis  bzw.  Encephalomyelitis  und  der  multiplen  Sklerose 
fuhrten  wir  u.  a.  aus,  daB  die  klinische  Erscheinungsweise  beider  Er- 
krankungen  infolge  der  Lasion  des  Centralnervensystems  in  Form 
zerstreuter  Herde  zwar  eine  groBe  Ahnlichkeit  im  momentanen  Zu- 
standsbild  besitzen  kann,  aber  dennoch  durch  charakteristische  Eigen- 
tiimlichkeiten  des  Verlaufs,  gewisser  Einzelerscheinungen  und  Sym- 
ptomengruppierungen  fast  stets  schon  an  der  Hand  der  klinischen 
Merkmale  zu  unterscheiden  ist,  Unter  Hinweis  auf  meine  friiheren 
Ausfiihrungen  (vgl.  p.  257)  wiederhole  ich  hier  nur,  daB  die  entziind- 
lichen  Affektionen  des  Riickenmarks  meist  in  direktem  AnschluB  an  die 
verschiedensten,  toxisch-infektiosen  Prozesse  oder  noch  wahrend  der- 
selben  bzw.  unter  dem  Bilde  von  solchen  sich  entwickeln;  die  tlber- 
schwemmung  des  Korpers  mit  toxisch-infektiosem  Material  verursacht 
dann  eine  rasche  Auspragung  des  Symptomenkomplexes.  Im  weiteren 
Verlauf  neigt  die  Erkrankung  unter  hochstens  geringfiigigen  Schwan- 
kungen  und  beim  Fehlen  weiterer  „Schiibe"  (wahrend  eines  langeren  Zeit- 
raums)  entweder  zu  rascher  Progression  oder  zu  stationaren  Ausfallser- 
scheinungen  oder  endlich  zu  stetiger  Besserung,  ja  sogar  zur  „Heilung" 
In  schroffem  Gegensatz  dazu  kommen  akute  Infektionskrankheiten  in 
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zeitlich  naher  Nachbarschaft  mit  dem  Begiim  der  echten  multiplen 
Sklerose  nur  in  einer  kleinen  Minderzahl  der  Falle  und  auch  dann 
nur  in  derselben  Weise,  wie  gelegentlich  bei  fast  alien  Erkrankungen 
des  Nervensystems  als  „agents  provocateurs"  in  Betracht.  Eine  Ent- 
stehung  der  Herde  in  derselben  Weise,  wie  bei  akuten  disseminierten 
Entziindungen  durch  eine  direkte  Einwirkung  der  Infektionserreger  oder 
ihrer  Stoffweehselprodukte  erschien  uns  namentlich  wegen  des  ungemein 
chronischen  Verlaufs  mit  gelegentlichen  Schiiben  vollig  ansgeschlossen 
(cf.  p.  47).  Die  ganz  allmahliche  Auspragung  der  klinischen  Bilder 
in  den  meisten  Fallen,  vor  allem  der  chronische  Verlauf  in  Schiiben, 
die  sich  eventuell  in  langen  Zwischraumen  folgen,  und  die  auffalligen 
Schwankungen  des  Zustandes  trotz  des  im  groBen  ganzen  stetigen 
Fortschreitens  der  quoad  sanationem  ganz  ungitnstigen  Erkrankung 
sind  also  der  disseminierten  Myelitis  und  Encephalomyelitis  in  ihrer 
Gesamtheit  fremd.  Der  Einwand,  daB  auch  die  multiple  Sklerose  ge- 
legentlich „akut"  beginnt  und  gerade  die  Schiibe  fur  frisch  entziind- 
liche  Prozesse  sprechen,  ist  hinfallig.  Abgesehen  davon,  daB  ein 
plotzlicher  Beginn  nur  in  einer  Minderzahl  der  Falle  zu  konstatieren 
ist,  handelt  es  sich  auch  dann  unter  Voraussetzung  genauer  anam- 
nestischer  Erhebungen  meist  nur  um  Exacerbationen  nach  vagen 
Prodromalien  und  auBerdem  wohl  stets  in  scharfem  Kontrast  zur 
disseminierten  Myelitis  nicht  um  die  rapide  Auspragung  vollent- 
wickelter  klinischer  Bilder,  sondern  von  Einzelerscheinungen  und  von 
Symptomenkomplexen ,  die  auf  einzelne  Herde  zuriickzufiihren  sind 
(z.  B.  Hemiplegien).  Niemals  haben  wir,  noch  andere  Autoren  das 
vollentwickelte  Bild  der  multiplen  Sklerose  in  deutlicher  Auspragung 
der  Einzelerscheinungen  in  derart  akuter  Weise  auftreten  sehen,  wie 
der  Hohepunkt  im  klinischen  Bilde  bei  den  sicher  entzlindlichen  Affek- 
tionen  des  Centralnervensystems  erreicht  wird.  Gerade  die  Exacerba- 
tionen wahrend  langer  Zwischenraume,  die  wenigstens  z.  T.  auf  frische 
Prozesse  hinweisen,  sind  deutliche  Beweise  dafiir,  daB  die  Grund- 
ursache  der  echten  multiplen  Sklerose  noch  weiter  wirksam  sein  muB. 
Wir  fanden  deshalb  dieselben  Verlaufseigentiimlichkeiten  nur  noch  bei 
der  Lues,  also  bei  einer  chronischen  Infektionskrankheit,  die  sicher 
nicht  die  geringsten  Beziehungen  zu  der  Sclerose  en  plaques  hat. 
Die  These  aber,  daB  sich  bei  dem  ausgesprochen  chronischen  Verlauf 
der  Falle  von  Sclerose  en  plaques  die  Erreger  aller  akuten  Infektions- 
krankheiten,  die  man  unter  den  ursachlichen  Faktoren  dieser  Er- 
krankung anfiihrt,  sich  jahrelang  im  Korper  tummeln  oder  in  Depots 
virulent  aufbewahrt  sind,  erschien  uns  ebenso  unwahrscheinlich,  wie 
die  Annahme,  daB  die  Stoffweehselprodukte  dieser  Infektionserreger 
sich  im  Verlauf  von  Jahren  immer  wieder  von  neuem  bilden  und 
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durch  gelegentlich  intensivere  Giftwirkung  zu  neuen  Eruptionen 
fiihren.  Die  disseminierte  Myelitis  mufi  nun  bei  nicht  allzukurzer 
Dauer  ebenso  wie  die  Herddegenerationen  bei  Arteriosklerose  eine 
reparatorische  Neurogliawucherung  im  Gefolge  haben.  Die  Aufstellung 
einer  chronischen  herdformigen  Myelitis  auf  der  Basis  akuter  toxisch- 
infektioser  Prozesse  ohne  Neigung  zUr  „ Sklerose"  beruht  auf  einer 
volligen  Verkennung  der  enormen  Regenerationsfahigkeit  dieses 
Zwischengewebes.  In  derselben  Weise,  wie  sich  in  der  Umgebung 
von  Blutungs-  und  Erweichungslierden  bald  massenhafte  neugebildete 
Neurogliafasern  finden.  mufl  stets  dann,  wenn  die  direkte  Eiuwirkung 
der  Infektionserreger  und  ihrer  Stoifwechselprodukte  sich  erschopft, 
eine  machtige  Neubildung  von  Neuroglia  einsetzen.  Welclie  Ver- 
schiedenheiten  zeigt  diese  Form  der  sekundaren  multiplen  Skle- 
rose  von  der  echten  Sclerose  en  plaques  in  p a thologisch- ana- 
tomise her  Hinsicht? 

Vorerst  finden  sich  in  den  falschlich  als  „ Sclerosis  multiplex 
acuta"  bezeichneten  Fallen  von  disseminierter  Myelitis  bzw.  En- 
cephalomyelitis Herde  von  ,,areolarem"  Typus.  Das  Gewebe  zeigt 
dabei  grofiere  Luck  en,  die  durch  den  raschen  Untergang  des  Parenchyms 
ohne  sinnfallige  relative  Integritat  der  Ganglienzellen  und  Achsen- 
zylinder  verursacht  sind,  und  ist  sogar  gelegentlich  siebartig  durch- 
lochert.  Inmitten  solcher  Herde  ist  meist  von  einer  eigentlichen  Sklerose 
noch  gar  nichts  zu  bemerken;  man  sieht  nur  die  restierenden  Glia- 
maschen  oder  eine  geringe  Verdichtung  derselben.  In  enger  Nachbar- 
schaft  mit  diesen  konstatiert  man  gelegentlich  allerdings  dichtere  und 
dichte  „sklerotische"  Herde,  in  denen  bereits  starke  sekundare  Wuche- 
rungen  der  Neuroglia  nachweisbar  sind.  Diese  reparatorische  Wuche- 
rung  der  Neuroglia  erfolgt  aber  anscheinend  im  Gegensatz  zu  dem 
exzentrischen  Fortschreiten  der  echten  multiplen  Sklerose  im  wesent- 
lichen  konzentrisch ,  insofern  namlich  das  Zwischengewebe  infolge 
seiner  Vulnerabilitat  bei  sicher  entziindlichen  AfFektionen  groBtenteils 
abstirbt  und  die  reparatorische  Wucherung  in  derselben  Weise  wie 
bei  Erweichungslierden  von  den  intakten  Zellen  in  der  Umgebung 
ausgeht.  Die  Neigung  der  Neuroglia  zu  iiberschussigen  Wucherungen 
bei  Ausfall  an  eigentlichem  nervosem  Gewese  ist  vielleicht  auch  die 
w7esentlichste  Ursache,  daB  in  einzelnen  alteren  Herden  der  disse- 
minierten  Myelitis  bzw.  Encephalomyelitis  und  auch  bei  anderen  Formen 
der  sekundaren  multiplen  Sklerose  gelegentlich  zahlreiche  Achsenzylinder 
erhalten  sein  konnen.  Namentlich  bei  geringfiigiger  Schadigung  des 
Parenchyms  wird  der  Bezirk,  in  dem  sich  die  uberschiissige  Neuroglia- 
wucherung geltend  macht,  wesentlich  grofier  als  der  urspriingliche 
Defekt.  Dadurch  gerat  auch  das  erhaltengebliebene,  „nervose"  Material 
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der  Peripherie  in  den  Bereich  der  Neurogliamassen,  welche  dann  ihrer- 
seits  wiederum  einen  sekundaren  Untergang  von  Markscheidensegmenten 
zu  verursachen  imstande  sind.  Herde  von  areolarem  Typus 
nun  vermiBt  man  in  den  Fallen  von  e enter  multipler 
Sklerose  vollig.  Dieselbe  fiihrt  zur  Bildung  eines  auBerordentlich 
dichten,  von  groBeren  Liicken  vollkommen  freien  Gewebes.  Weiterhin 
bestehen  innerhalb  der  Herde  in  den  Fallen  von  sekundarer  Sklerose 
nach  Myelitis  fast  regelmafiig  ausgesprochene  GefaBerkrankungen; 
hinsiehtlich  der  Lokalisation  zeigen  die  Plaques  in  einzelnen  Fallen 
sogar  eine  nahezu  konstante,  sinnfallige  Abhangigkeit  vom  GefaBver- 
lauf  und  linden  sich  vor  allem  auch  da,  wo  keine  Neuroglia  mehr  vor- 
handen  ist,  namlich  im  Verlauf  peripherer  Nerven,  in  denen  sie  bei 
primarer  multipler  Sklerose  im  Sinne  von  Schmaus  und  Ziegler 
—  vom  N.  opticus  abgesehen  —  konstant  fehlen.  Sie  beschranken  sich 
zudem  bei  den  entzundlichen  Affektionen  recht  haufig  nur  auf  das 
Riickenmark,  wahrend  das  Vorkommen  eines  rein  spinalen  Typus  der 
Sclerose  en  plaques  keineswegs  sichergestellt  und  zumindest  auBerst 
selten  ist.  Infolge  des  starkeren  Ausfalls  an  „nervosem"  Material 
verursachen  die  Herde,  die  zudem  durchschnittlich  eine  geringere 
GroBe  als  bei  echter  Sclerosis  multiplex  zu  erreichen  scheinen,  in 
einer  groBen  Prozentzahl  der  Falle  erhebliche  sekundare  Degene- 
rationen,  auch  in  den  peripheren  Nerven  und  fast  stets  einen  starken 
Ausfall  an  Ganglienzellen  und  Achsenzylindern  im  Centrum  der  Herde. 

Es  mag  nun  ausnahmsweise  Falle  geben,  in  denen  die  Gesamtheit 
dieser  gewichtigen,  klinischen  und  pathologisch-anatomischen  Unter- 
scheidungsmerkmale  der  echten  Sclerosis  multiplex  von  der  sekundaren 
Form  nach  disseminierter  Myelitis  und  Encephalomyelitis  nicht  aus- 
reicht.  Unseres  Ermessens  kann  man  daraus,  daB  sich  zwischen  zwei, 
in  ausgepragten  Fallen  ganzlich  verschiedene  Krankheitsbilder  aus- 
nahmsweise Grenzfalle  einschieben,  in  denen  eine  sichere  Differenzierung 
angeblich  miBlingt,  zunachst  nur  auf  die  groBe  Ahnlichkeit  des  klinischen 
und  pathologisch-anatomischen  Bildes,  nicht  auf  eine  Identitat  in 
pathogenetischer  Hinsicht  schlieBen.  Gelegentlich  konnen  wir  z.  B. 
ohne  Hilfe  des  anderweitigen  pathologisch-anatomischen  Befundes  auch 
den  Solitartuberkel  im  Gehirn  makroskopisch  und  mikroskopisch  kaum 
von  einer  Gummigeschwulst  im  Cerebrum  unterscheiden.  Daraus  wird 
aber  niemand  den  SchluB  ziehen,  daB  Syphilis  und  Tuberkulose  einen 
pathogenetisch  einheitlichen  ProzeB  darstellen.  In  der  Iiberwiegenden 
Mehrzahl  der  Falle  sind  die  „primare"  und  die  „sekundare  multiple 
Sklerose  nach  akuter  Myelitis  derart  verschieden,  daB  eine  Differen- 
zierung mit  voller  Sicherheit  moglich  ist.  Diesen  Schwierigkeiten 
versuchen  nun  die  Verteidiger  der  Lehre  von  der  Wesensgleichheit 
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der  Myelitis  und  der  echten  multiplen  Sklerose  durch  die  Annahme 
auszuweichen,  dafi  die  letztere  auf  der  Basis  derjenigen  Form  der  Ent- 
ziindung  entsteht,  die  nicht  zu  Gewebsdefekt,  sondern  nur  zu  einer 
Schadigung  desselben  fiihrt.  Die  enorme  Wucherung  der  Neuroglia 
wiirde  sich  also  von  diesem  Standpunkt  aus  durch  die  Erfahrungs- 
tatsache  der  Pathologie  erklaren,  daft  die  Reaktionserscheinungen  bei 
Entziindungen  urn  so  lieftiger  sein  konnen,  wenn  das  Gewebe  nicht  allzu- 
sehr  alteriert  wird.  Abgesehen  davon,  daB  auch  diese  Hypothese  die 
Verlaufseigentumlichkeiten  der  multiplen  Sklerose,  vor  allem  diewahrend 
langer  Zeitraume  erfolgende  Neuentwicklung  von  Symptomen  nicht 
erklaren  kann,  hat  sie  nur  unter  der  Voraussetzung  Berechtigung, 
dafi  auf  Grand  klinischer  und  pathologisch-anatomischer  Gesichts- 
punkte  sich  in  einer  der  disseminierten  Myelitis  analogen  Weise  enge 
Beziehungen  zwischen  echter  multipler  Sklerose  und  toxisch-infektiosen 
Prozessen  konstruieren  lassen.  Fiir  einen  derartigen  Zusammenhang 
sprechen  weder  die  klinischen  noch  die  histologischen  Details.  Be- 
kannte  exogene,  toxisch-infektiose  Prozesse,  die  sich  in  der  Anamnese 
nur  selten  finden,  konnen  aus  den  schon  mehrfach  erwahnten  Grunden 
(cf.  p.  47)  niemals  die  eigentliche  Ursache  der  Erkrankung  an 
Sclerose  en  plaques  sein  und  die  sicheren  Ivomponenten  der  Ent- 
ziindung  fehlen  zudem  stets  im  mikroskopischen  Bild.  Wir  haben 
insbesondere  niemals  eine  pathologische  Exsudation  mit  Emigration 
vom  Leukocyten  und  entsprechende  GefaBveranderungen  gesehen. 
Das  entziindliche  Bild  bei  Kernfarbungen  in  kleineren  Herden  erklart 
sich  zwanglos  durch  die  Anwesenheit  zahlreicher  Gliazellen,  von  denen 
ja  die  massenhafte  Neubildung  von  Fasern  ausgeht.  Diese  Zellen 
sind  iiberall  da,  wo  die  Neuroglia  lippig  wuchert  und  demgemafi  z.  B. 
auch  stets  reichlich  in  den  Narben  von  Erweichungsherden  bei  Arterio- 
sklerose.  Die  Kornchenzellen  und  Corpora  amylacea,  die  zudem  nur 
in  mafiiger  Menge  in  den  Plaques  liegen,  treffen  wir  ebenfalls  iiber- 
all da  an,  wo  ein  Zerfall  des  Parenchyms  auf  dieser  oder  jener 
Grundlage  stattfindet  —  kurz,  der  mikroskopische  Befund 
gab  in  alien  unseren  Fallen  von  Sclerose  en  plaques 
nicht  die  ge  rings  ten  An  ha  It  spunk  te  fur  eine  Entzundung. 
Alle  Zeicheu,  die  fiir  eine  Entzundung  sprechen  konnten,  finden  sich 
in  derselben  Weise  auch  bei  reiner  Degeneration.  Solan  ge  sich  die 
Anschauung  der  Pathologen  iiber  das  Wesen  der  Entzundung  scharf 
gegeniiberstehen  und  jede  befriedigende  Begriffsbestimmung  der  chro- 
nischen  Entzundung  namentlich  bei  Affektion  des  Gehirns  und  Rticken- 
marks  vollstandig  fehlt,  darf  der  Kliniker  wohl  nur  solche  Er- 
krankungen  des  Nervensy stems  als  „entzundlich"  auffassen,  in  denen 
ein  ursachlicher  Zusammenhang  mit  exogenen  und  insbesondere  mit 
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toxisch-infektiosen  Schadlichkeiten  nachzuweisen  oder  zumindest  hochst 
walirscheinlich  ist.  Dieser  Nachweis  ist  jedoch  bei  der  multiplen 
Sklerose  mifigliickt.  Wir  halten  es  demnach  fiir  einen  Irrtum,  die 
multiple  Sklerose  zur  chronischen  Myelitis  zu  rechnen  und  fiir  einen 
Fortschritt  aus  dem  „Topf"  der  chronischen  Myelitis  ein  ihr  nicht 
zugehoriges  Krankheitsbild  zu  entfernen. 

Da  nun  einerseits  der  Kliniker  einen  direkten  Zusammenhang 
der  Sclerose  en  plaques  mit  bekannten  aufieren  Schadlichkeiten,  ins- 
besondere  mit  toxisch-infektiosen  Prozessen  ausschliefien  kann  und 
andererseits  der  Pathologe  bei  den  mikroskopischen  Untersuchungen 
der  Plaques  sichere  Zeichen  von  Entziindung  im  histologischen  Bilde 
vermifit,  entbehrt  die  Hypothese,  dafi  der  pathologisch- 
a n a t o m i s c h e  P r o z e 6  e i n e  e x o g e n e  Entziindung  paren- 
c h y m a t o s e r ,  interstitieller  oder  interstitiell-paren- 
chymatoser  Natur  darstellt,  jeder  geniigenden  Be- 
gr  tin  dung.  Dafi  wir  weiterhin  keine  andere  exogene  Erkrankung 
kennen,  bei  der  eine  ahnliche  fleckweise  Wucherung  des  Zwischen- 
gewebes  von  groBter  Machtigkeit  bei  relativer  Integritat  des  „spezi- 
fischen"  Parenchyms  zustande  kommt,  gewinnt  die  andere  Hypo- 
these,  dafi  die  Grundursache  der  Erkrankung  tiberhaupt  nicht  in 
exogenen  Schadlichkeiten,  sondern  in  Entwicklungsstorungen  zu  suchen 
ist,  immer  mehr  an  Wahrscheinlichkeit.  Von  diesem  Standpunkt 
aus  kann  man  die  e elite  multiple  Sklerose  als  „endo- 
genes"  Leiden  bezeichnen.  Dagegen  fallt  keineswegs  aus  den 
fruher  erorterten  Griinden  der  Mangel  eines  hereditar- familiaren 
Typus  und  vollausgepragter  Krankheitsbilder  im  Kindesalter  in  die 
Wagschale.  Wir  sahen,  dafi  die  Hereditat  gerade  bei  endogenen  Er- 
krankungen,  deren  Ausgangspunkt  Anomalien  im  Bereich  der  Neuroglia 
darstellen,  gewohnlich  fehlt  und  erinnerten  dabei  an  das  Beispiel  des 
Glioms  und  audi  mancher  Formen  der  Syringomyelic.  Auch  die 
Syringomyelie  beginnt  mit  deutlichen  klinischen  Symptomen  am 
haufigsten  im  dritten  Decennium,  reicht  aber  gar  nicht  selten  ebenso 
wie  die  initialen  Symptome  der  multiplen  Sklerose  in  ihren  ersten,  oft 
vagen  Anfangen  in  die  Kindheit  zuriick.  Ob  Sektionsfalle  von  Kindern 
mit  dem  vollentwickelten  klinischen  Bild  der  Syringomyelie  existieren, 
ist  mir  nicht  bekannt  geworden.  Derartige  Beobachtungen  sind  zu- 
mindest ungemein  selten.  Der  Verlauf  der  Erkrankung  mit  Schuben 
und  weitgehenden  Remissionen  schien  uns  ebenfalls  nach  den  Analogien 
bei  denselben  Beispielen  mit  dieser  Hypothese  wohl  vereinbar.  Darauf 
nun,  dafi  das  wesentlichste  der  in  letzter  Linie  auf  einer  angeborenen 
abnormen  Veranlagung  beruhenden  multiplen  Sklerose  ein  patho- 
logists Verhalten  der  Neuroglia  ist,  weist  schon  die  Bindung  des 
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Prozesses  an  die  Anwesenheit  dieses  Gewebes  hin.  Die  Herde  ent- 
wickeln  sich  ja  zum  Unterschied  von  manchen  Fallen  der  sekundaren 
multiplen  Sklerose  nach  Myelitis  nur  in  den  Neuroglia  enthaltenden 
Teilen  des  Nerven systems. 

Sind  diese  machtigen  Wucherungen  des  faserigen  Zwischen- 
gewebes  „p  rim  are"  oder  „s  ekun  d  are"  ?  Wir  betonten,  daB  nach 
exogenen  Schadigungen  des  nervosen  Gewebes  die  Neuroglia  als  echte 
Bindesubstanz  vom  morphologisch-  biologischen  Standpunkt  aus  nur 
sekundar  wuchert,  eine  „primare"  Neubildung  von  Fasern  aber  bei 
jenen  Prozessen,  die  mit  Entwicklungsstorungen  in  Zusammenhang 
stehen,  namentlich  in  Anbetracht  der  ektodermalen  Abkunft  der 
Neuroglia  und  der  Eigenart  ihrer  topographischen  Verteilung  keines- 
wegs  eine  Durchbrechung  dieses  biologischen  Gesetzes  bedeutet.  Da 
wir  nach  dem  jetzigen  Stand  unseres  Wissens  gezwungen  sind,  die 
Erkrankung  an  Sclerose  en  plaques  auf  kongenitale  Anomalien  zuriick- 
zufiihren,  kann  unseres  Ermessens  auch  eine  rein  reparatorische 
Wucherung  kaum  in  Betracht  kommen.  Der  herdformige  Charakter 
des  Prozesses  spricht  im  Verein  mit  dem  Befallensein  funktionell  und 
anatomisch  niclit  zusammengehoriger  Teile  durchaus  gegen  die  An- 
nahme  einer  primaren  Alteration  der  Achsenzylinder  und  der  Mark- 
scheiden.  Primare  endogene  Erkrankungen  des  Parenchyms  pflegen 
im  allgemeinen  ,,systematischer"  Natur  zu  sein.  Das  fleckweise  Auf- 
treten  des  Prozesses  mit  der  Pradilektion  der  Herde  fur  Stellen,  die 
schon  in  der  Norm  an  Neuroglia  reich  sind  und  zum  Teil  sogar 
„Kielstreifen"  darstellen,  ist  andererseits  in  Hinsicht  auf  die  eigenartige, 
nach  Weigert  ungemein  wechselnde  und  doch  typische  Anordnung 
der  Neuroglia  mit  starker  Vermehrung  an  dieser  und  auffalliger  Ver- 
minderung  an  jener  Stelle  ein  weiteres  gewichtiges  Argument  fur  die 
Annahme  einer  primaren  Affektion  der  Neuroglia.  Die  relative  Inte- 
grity der  Ganglienzellen  und  der  Achsenzylinder  und  ferner  auch 
die  Wucherung  der  Neuroglia  an  Stellen  der  Peripherie,  wo  noch 
mkeine  erkennbare  Alteration  der  Markscheiden  vorhanden  ist,  sind 
weitere  Stutzen  dieser  gut  fundierten  Hypothese.  Uber  das  Zu- 
standekommen  dieser  kongenitalen  Anomalien  sind  allerdings  nur 
Vermutungen  moglich.  Vielleicht  ist  zunachst  noch  die  These  ganz 
plausibel,  dafi  bei  den  entwicklungsgeschichtlichen  Prozessen,  die  zu 
der  eigenartigen  topographischen  Verteilung  der  Neuroglia  fiihren, 
„Absprengungen"  oder  „Einlagerungen"  besonders  wucherungsfahigen 
Gewebes  entstehen,  die  zum  Ausgangspunkt  der  spateren  Plaques 
werden.  Dafi  die  Entwicklung  dieser  Herde  zwar  unter  der  Ruck- 
wirkung  aufierer  Schadlichkeiten  als  „ agents  provocateurs ;'  gelegentlich 
beginnt,  scheint  festzustehen ;  daB  sie  aber  derselben  bedarf,  ist  nach 
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unseren  klinischen  Erfahrungen  ganz  unwahrscheinlich.  Man  konnte 
allerdings  noch  die  Frage  aufwerfen,  ob  nicht  anderweitige  endogene, 
vielleicht  sogar  physiologische  Veranderungen  des  Parenchyms  durch 
den  Wegfall  von  Wach stums widerstan den  den  Anstofi  zu  der  exzessiven 
Neubildung  von  Neurogliafasern  geben,  die  nur  in  Anbetracht  der  be- 
sonders  wucherungsfahigen  Keime  eine  enorme  Intensitat  erreicht,  und 
so  versuchen,  die  Annahme  einer  sekundaren  Neurogliawucherung  zu 
retten.  Es  erscheint  uns  jedocb  niclit  zweckdienlich,  fur  die  wohl- 
begriindete  Lehre  von  der  endogenen  Entsteliung  der  multiplen 
Sklerose,  d.  h.  von  ihrer  Zuriickfuhrung  auf  kongenitale  Entwicklungs- 
storungen durch  nicht  zu  beweisende  Hypothesen  iiber  die  Eigenart  und 
Ursachen  dieser  angeborenen  Anomalien  neue  Angriffspunkte  zu  schaffen; 
wir  begniigen  uns  vorerst  mit  der  Auffassung,  daft  „zunachst  nicht 
naher  zu  bezeichnende  Anomalien,  die  sich  im  Bereich  der  Neuroglia 
geltend  machen,  die  Grundursache  der  Erkrankung  sind"  (Striim- 
pell).  Die  von  uns  beobachtete  Kombination  von  echter  multipler 
Sklerose  mit  einer  auf  Entwicklungsstorungen  beruhenden  Form  der 
S}Tingomyelie  drangte  eben falls  zu  der  Schlufifolgerung,  dafi  die  ge- 
meinsame  Basis  beider  Erkrankungen  angeborene  abnorme  Verhaltnisse 
im  Bereich  der  Neuroglia  darstellen.  Die  Massenhaftigkeit  der  Neu- 
rogliafasern im  Verhaltnis  zur  geringen  Zahl  der  Kerne,  die  im 
Centrum  groflerer  Herde  nachweisbar  sind,  rechtfertigt  vollkommen 
die  Auffassung  des  in  letzter  Linie  auf  Entwicklungsstorungen  be- 
ruhenden Prozesses  der  Sclerose  en  plaques  als  multiple  Oliose. 
Es  wird  dadurch  deutlich  zum  Ausdruck  gebracht,  da6  bei  relativer 
Integritat  des  ,.nervosenu  Parenchyms  im  Vordergrunde  des  histo- 
logischen  Bildes  die  oben  beschriebene  Neubildung  kolossaler  Mengen 
von  Neurogliafasern  besteht.  Die  exzentrisch  wuchernde  Neuroglia 
bedingt  wahrscheinlich  direkt  durch  mechanische  Faktoren  (Druck  und 
Zug).  vielleicht  auch  indirekt  durch  Storungen  der  Zirkulation  sekundar 
den  Markscheidenzerfall.  Die  letzteren  degenerieren  bei  starkeren 
Lasionen  an  irgend  einer  Stelle  wohl  stets  segment ar,  d.  h.  in  ihrem 
ganzen,  zwischen  zwei  Eanvierschen  Einschniirungen  liegenden  Ab- 
schnitt.  Dadurch  entsteht  ein  Wegfall  von  Wachstumswiderstanden, 
welcher  die  Expansionsfahigkeit  der  Neuroglia  noch  erhoht  und  zur 
Kombination  primarer  und  sekundarer  Wucherungen  mit  peripherem 
Fortschreiten  des  Prozesses  fiihrt,  Vom  teleologischen  Standpunkt 
aus,  iiber  dessen  Berechtigung  in  der  Pathologie  man  allerdings  sehr 
im  Zweifel  sein  mufi,  konnte  man  dann  supponieren,  dafi  die  durch 
Neurogliamassen  komprimierten  markhaltigen  Nervenfasern  sich  durch 
die  Entledigung  von  ihrer  Hiille  verteidigen,  zumal  bei  segmentarem 
Untergang  der  Markscheiden  die  Yitalitat  der  Achsenzylinder  an- 
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scheinend  nicht  ernstlich  gefahrdet  wird.  Wie  dem  audi  sei  —  mit 
der  Annahme  einer  multiplen  Gliose  ist  die  relative  Integritat  der 
Ganglienzellen  und  Achsenzylinder  namentlich  in  Anbetracht  des 
chronischen  Charakters  der  Erkrankung  leicht  verstandlich. 

An  der  Richtigkeit  des  Satzes,  daB  pathogenetisch  ganzlich  ver- 
schiedene  Prozesse  unter  der  Voraussetzung  eines  herdformigen  Auf- 
tretens  zu  einer  multiplen  Sklerose  im  weiteren  Sinne  fiihren  konnen, 
ist  un seres  Ermessens  im  Hinblick  auf  die  Stellung  der  Neuroglia 
in  biologischer  Hinsicht  ein  begriindeter  Zweifel  kanm  moglieh. 
Eine  scharfere  klinische  und  pathologisch-anatomische  Trennung  der 
primaren  multiplen  Sklerose  im  Sinne  von  Schmaus  und  Ziegler, 
die  wirals  echte  multiple  Sklerose  oder  schlankweg 
als  multiple  Sklerose  bezeichnet  haben,  von  den  sekun- 
daren  Formen  nach  Herdentziindung  und  Herddegenerationen  er- 
scheint  uns  zukiinftig  unerlafilich.  W  ah  rend  wir  also  die  echte 
multiple  Sklerose  auf  kon  genital  e  Entwicklungs- 
storungen  im  Bereich  der  Neuroglia  zuriickfuhren  und 
dieselbe  als  multiple  Gliose  auffassen,  s  tell  en  alle 
„sekundaren"  Formen,  die  ausnahmslos  mit  sinnfalligen 
primaren  GefaBerkrankungen  oder  exogenen,  toxisch- 
infektiosen  Prozesse n  in  direktem  ursachlichem  Zu- 
s a m m e n h a n g  s t e h  e n ,  in  letzt.erLinie  n u r  d u r c h  repara- 
torische  Wucherungen  des  faserigen  Zwischengewebes 
bedingte,  zerstreute  Neuroglianarben  nach  Herd- 
degeneration  und  Herdentziindung  dar.  Als  wichtigste 
Formen  der  sekundaren  multiplen  Sklerose  haben  wir  diejenigen  nach 
entzundlichen  Affektionen  des  Nervensystems  (der  Myelitis)  wie  nach 
arteriosklerotischen  und  syphilitischen  GefaBerkrankungen  kennen 
gelernt.  Der  Hinweis  darauf,  dafi  einzelne  Herde  in  scheinbaren 
Grenzfallen  zwischen  den  Formen  der  multiplen  Sklerose  im  weiteren 
Sinne  sich  ausnahmsweise  aufierordentlich  ahnlich  sehen,  ja  sogar 
sich  gleichen  konnen,  beweist  nichts  gegen  die  Verschiedenheit 
der  Pathogenese  und  gegen  die  Notwendigkeit  einer  scharfen 
Trennung  im  Interesse  der  klinischen  und  pathologisch-anatomischen 
Forschung.  Das  Beispiel  der  Hautnarbe  zeigt  uns,  daB  das  End- 
produkt  der  verschiedensten  Prozesse  haufig  dasselbe  ist.  Wenn  also 
die  mikroskopische  Untersuchung  einzelner  Herden  gelegentlich  zu 
einer  sicheren  Unterscheidung  der  urspriingiichen  Erkrankung  ver- 
sagt,  mii s sen  wir  die  Krankengeschichte  und  das  patho- 
logisch-anatomische Gesamtbild  zur  Differential- 
diagnose  heranziehen.  Wir  sind  iiberzeugt,  daB  unter  diesen 
Voraussetzungen  auch  die  Unterscheidung  der  echten 
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multiple n  Sklerose  von  der  multiplen  reparatorischen 
Gliawucherung  nach  disseminierter  Myelitis  bezw. 
Encephalomyelitis  kaum  jemals  uniiberwindliche 
Schwierigkeiten  bereiten  kann.  Das  Bestreben  einer  Ver- 
allgemeinerung  von  Befunden  in  scheinbaren ,  wohl  sehr  seltenen 
Grenzfallen,  kann  hier  nur  zu  einer  Verflachung,  nicht  zu  einem  Fort- 
schritt  unserer  Kenntnisse  fuhren.  Zunachst  noch  wird  es  eine  viel- 
versprechende  Tatigkeit  sein,  typische  Falle  in  klinischer  und  patho- 
logisch  -  anatomischer  Hinsicht  mit  Hilfe  der  neueren,  vorziiglichen 
histologischen  Untersuchungsmethoden  (namentlich  der  Weigertschen 
elektiven  Farbung  der  Neuroglia  und  der  Bielscho wsky schen 
Silberimpragnation  der  Aclisenzylinder)  eingehend  zu  untersuchen  und 
dadurch  neue  Details  zur  Differenzierung  der  verscliiedenen  Prozesse 
zu  gewinnen,  die  eine  ^multiple  Sklerose"  im  weiteren  Sinne  verur- 
sachen  konnen. 


Prognose. 


Die  Prog-nose  quoad  sanationem  ist  wohl  stets  ungiinstig.  Die 
Literatur  (cf.  Voigt)  berichtet  zwar  iiber  vereinzelte  Falle  von 
voiliger  „Heilung";  doch  ist  es  recht  wahrscheinlich ,  daB  es 
sich  hier  entweder  urn  unrichtige  Diagnosen  Oder  urn  weitgehende 
Remission  en  von  jahrelanger,  ja  sogar  jahrzehntelanger  Dauer  ge- 
handelt  hat.  Namentlich  die  Verwechslung  mit  der  Myeloencephalitis 
disseminata,  die  einer  Heilnng  im  klinischen  Sinne  gelegentlich  fahig 
ist,  and  mit  der  Hysterie  (cf.  Schultze)  hat  zu  Irrtiimern  gefiihrt. 
Es  ist  allerdings  wohl  moglich,  daB  in  den  Herden  der  Sclerosis 
multiplex  auch  regenerative  Vorgange  in  Form  einer  Neubildung 
einzelner  Nervenfasern  sich  geltend  machen.  Doch  ist  es  durchaus 
unwahrscheinlich,  daB  weitgehende  Besserungen  und  scheinbare 
Heilungen  der  multiplen  Sklerose  mit  derartigen  Vorgangen  in  Be- 
ziehung  stehen.  Eine  Rtickbildung  der  machtigen  Wucherungen  des 
Stiitzgewebes  im  Bereich  der  sklerotischen  Plaques,  welche  die 
notwendige  Voraussetzung  fur  die  Wiederkehr  eines  anatomischen 
Normalzustandes  durch  hinreichende  Neubildung  von  Markscheiden 
und  Nervenfasern  ware,  kann  kaum  ernstlich  in  Erwagung  gezogen 
werden.  Da  wir  aber  gelegentlich  trotz  starker  Beteiligung  dieses 
oder  jenes  Bezirkes  des  Centralnervensystems  die  nach  den  Lehren 
der  topischen  Diagnostik  zu  erwartenden,  klinischen  Ausfallserschei- 
nungen  vermissen  und  zudem  in  allerdings  hochst  seltenen  Fallen 
die  multiple  Sklerose  mehr  oder  minder  „latent"  veiiaufen  kann,  ist 
vielleicht  die  Annahme  gerechtfertigt,  dafi  trotz  des  fast  unveranderten 
Fortbestehens  der  Plaques  ausnahmsweise  ein  dauernder  Stillstand 
bei  stationarem  Symptom enkomplex  oder  gar  als  Raritat  eine  dauernde, 
als  Heilung  aufzufassende  Remission  zur  Beobachtung  gelangt.  Der- 
artige  Falle  warden  von  Charcot,  Pierre  Marie,  Schultze, 
Oppenheim,  Voigt  u.  a.  beschrieben.    Der  SchluB,  daB  es  sich  im 
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konkreten  Falle  mit  langer  dauernder,  auffalliger  Remission  urn  eine 
derartige  „Heilung"  handelt,  wird  jedoch  fast  stets  triigerisch  sein. 
Wir  verfugen  iiber  einige  Falle,  in  denen  zwischen  der  vollen  Aus- 
pragung  des  klinischen  Bildes  und  den  ersten  Schiiben  ein  an- 
scheinend  vollig  freier  Zwischenraum  von  der  Dauer  mehrerer  Jahre, 
in  einer  Beobachtung  sogar  von  ungefahr  zwei  Jahrzehnten  lag.  In 
einem  klinisch  sicheren  Falle  andererseits  konstatierten  wir  bei  einer 
7  Jahre  spater  erfolgten  Nachuntersuchung  keine  wesentlichen  Ver- 
anderungen  des  friiheren  Symptomenkomplexes.  Es  handelt  sich  also 
hier  nm  ein  Beispiel  fiir  einen  zeitweise  stationaren  Charakter  der 
Erkrankung  wahrend  ungewohnlich  langer  Dauer.  Abgesehen  von 
aufierordentlich  seltenen  und  keineswegs  absolut  sichergesellten  Aus- 
nahmen  ist  aber  unter  allmahlichem  Fortschreiten  des  Leidens  der 
Ausgang  trotz  trugerischer  Re-  und  Intermissionen  ein  ungunstiger. 

Die  Sclerosis  multiplex  bedroht  dabei  nur  selten  das  Leben 
direkt  (z.  B.  durch  eine  erhebliche  Beteiligung  der  Medulla  oblongata 
oder  apoplektiforme  Anfalle),  sie  fuhrt  im  Gegenteil  neben  interkur- 
renten  Erkrankungen  (nach  Charcot  insbesondere  von  Tuberkulose) 
meist  erst  durch  die  mittelbare  Entwicklung  von  Cystitis  mit  ihren 
Folgezustanden  (Pyelitis,  Pyelonephritis,  Sepsis),  von  Decubitus,  von 
Aspirationspneumonien  (Schlinglahmung !)  usw.  zum  Tode.  Haufig 
beginnt  in  den  Endstadien  ein  zunehmender  schwerer  Marasmus,  der 
eine  gesteigerte  Vulnerabilitat  fiir  sekundare  Infektionen  bedingt. 

Uber  die  K ran kheits dauer  macht  die  Literatur  recht  ver- 
schiedene  Angaben.  Sie  soil  zwischen  Wochen  x)  und  mehreren  Jahr- 
zehnten schwanken.  Unseres  Ermessens  zeigt  das  Leiden  einen  akuten 
und  subakuten  Verlauf  nur  ausnahmsweise  hinsichtlich  einzelner 
klinischer  Symptome,  niemals  aber  hinsichtlich  des  pathologisch-ana- 
tomischen  Prozesses.  Einen  relativ  raschen  ungiinstigen  Ausgang  findet 
man  —  von  interkurrenten ,  zufallig  komplizierenden  Erkrankungen 
abgesehen  —  trotz  einer  sicherlich  schon  langst  bestehenden  und 
ausgebildeten  multiplen  Sklerose  gelegentlich  nur  deshalb,  weil  ent- 
weder  der  Prozefi  lange  Zeit  mehr  oder  minder  ,.latent"  verlief  und 
dann  nur  scheinbar  rasch  zum  Tode  fiihrte,  oder  weil  sehr  friihzeitig 
bulbare  Symptome  auftreten,  die  z.  B.  in  Gestalt  von  Schlingstorungen 


])  Als  „akute"  und  „subakute"  Falle  von  Sclerosis  multiplex  findet  man  in  der 
Literatur  verzeicbnet  u.  a.  die  Beobachtungen  von  Frank  1 -Ho ch  wart  (6  Wochen), 
Schlagenhauf er  (7V2  Wochen),  Goldscheider  (2V2  Wochen),  Williamson 
(5  Monate),  Schuster  und  Bielschowsky  (6  Monate),  Kramer  (6—7  Monate), 
Bickeles  (7  Monate);  es  handelt  sich  aber  in  alien  diesen  Beobachtungen  aus  den 
p.  262  erorterten  Griinden  nicht  urn  echte  Sclerose  en  plaques,  sondern  urn  eine 
sekundare  multiple  Sklerose  nach  disseminierter  Myelitis  bzw.  Encephalomyelitis. 
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zu  rascher,  mittelbarer  Todesursache  werden  konnen.  Der  ausge- 
sprochen  schleichende  Charakter  des  pathologisch-anatomischen  Pro- 
zesses  erhellt  daraus,  daB  die  durchschnittliche  klinische 
Krankheitsdauer  bei  unseren  Patienten  vom  Begin n 
desLeidens  an  bis  zur  ersten  Aufnahme  in  die  Klinik 
iiber  4  Jahre  betrug.  Unsere  Erfahrungen  also  entsprechen  im 
groBen  und  ganzen  der  alten  Angabe  Charcots,  daB  die  mul- 
tiple Sklerose  bis  zu  ihrer  vollen  Entwicklung  der 
Kr ankheitser sch einun gen  gewohnlich  6—10  Jahre  be- 
darf.  Wir  diirfen  also  unter  der  Voraussetzung  einer  exakten  Anam- 
nese  die  mittlere  Krankheitsdauer  bei  der  multiplen  Sklerose  a  u  f 
mind  est  ens  1  Jahrzehnt  veranschlagen.  Als  Minimum  nehmen 
wir  auf  Grund  unserer  Beobachtungen  etwa  1 — 2  Jahre  an;  damit 
stehen  im  Einklang  die  Befunde  von  Charcot  und  Gowers,  deren 
am  raschesten  verlaufenden  Falle  in  1  bzw.  IV4  Jahre  zum  Tode 
fuhrten.  Die  Frage,  ob  die  Krankheitsdauer  nach  der  Eigenart  des 
klinischen  Symptomenkomplexes  variiert ,  wird  im  allgemeinen  dahin 
beantwortet,  daB  die  ..spinalen"  Form  en  einen  relativ  langeren,  die 
bulbaren  einen  relativ  kurzeren  Verlauf  zeigen.  Diese  Kriterien  sind 
aber  nur  mit  groBter  Reserve  zu  verwerten.  Es  kommt  z.  B.  vor,  daB 
initiale  „bulbare"  Erscheinungen  sich  rasch  und  dauernd  zuriickbilden. 
Wir  selbst  haben  den  Eindruck  gewonnen,  daB  diejenigen  Falle,  bei 
denen  sich  allmahlich  ohne  wesentliche  Schwankuiigen  im  Krankheits- 
verlauf  fast  gleichzeitig  ein  mehr  minder  vollentwickelter  Symptomen- 
komplex  ausbildet,  prognostisch  wesentlich  ungiinstiger  sind,  als  jene 
Verlaufsformen,  die  zu  initialen  und  fllichtigen  Schiiben  fiihren.  Alter 
und  Geschlecht  haben  auf  die  Krankheitsdauer  kaum  einen  nennens- 
werten  EinfluB. 


Th  era  pie. 


Da  bekannte  aufiere  Schadlichkeiten  niemals  die  eigentliche  und 
Grundursache  der  Erkrankung  an  echter  multipler  Sklerose  sind,  kommt 
wohl  eine  spezielle  Prophplaxe  nur  insofern  in  Betracht,  als  wir 
verhiiten  miissen,  nach  Ausbruch  des  Leidens  verschlimmernde  exogene 
Momente  fernzuhalten.  Wegen  der  Gefahren  von  Schwangerschaft,  Ge- 
burt  und  Woclienbett  wird  man  Madchen,  namentlich  wahrend  der  Zeit 
triigerischer  Remissionen  in  den  Anfangsstadien  des  Leidens,  dringend 
von  einer  Heirat  abraten  (Eigenbeobachtung)  und  bei  Ehefrauen  unter 
der  Voraussetzung ,  daB  der  sexuelle  Verkehr  trotz  des  arztliehen 
Rats  nicht  eingestellt  wird,  die  Anwendung  anticonceptioneller  Mittel 
(nicht  Coitus  reservatus!)  empfehlen  diirfen  (cf.  Balint).  Die  Frage, 
ob  bei  Schwangeren  unter  gewissen,  in  der  Erkrankung  an  multipler 
Sklerose  liegenden  Voraussetzungen  die  Graviditat  durch  Einleitung 
eines  Aborts  oder  einer  Friihgeburt  unterbrochen  werden  darf,  ist  im 
allgemeinen  zu  verneinen.  Es  gibt  zweifellos  Falle,  in  denen  eine 
Beeintrachtigung  des  Krankheitsprozesses  durch  Graviditat,  Partus  und 
Puerperium  fehlt  oder  das  Fortschreiten  des  Leidens  einzig  und  allein 
auf  seine  Neigung  zur  Progression  zuriickgefuhrt  werden  kann.  In 
anderen  Beobachtungen  allerdings  hat  man  wahrend  der  Schwanger- 
schaft neben  einer  erheblichen  Beeintrachtigung  des  Allgemeinbe- 
findens  eine  wesentliche  Yerschlimmerung  gesehen.  Man  mufl  je- 
doch  —  abgesehen  von  der  Moglichkeit  eines  „  zufalligen "  Zu- 
sammentrelfens  einer  Exacerbation  mit  der  Graviditat  —  die  Tatsache 
beachten,  daB  diese  Verschlechterungen  des  Zustandes  nach  der  Geburt 
gelegentlich  durch  eine  Remission  wiederum  abgelost  werden  (Eigen- 
beobachtung). In  derartigen  Fallen  mit  erheblichen  Exacerbationen 
wahrend  der  Schwangerschaft  wird  man  daher  zunachst  die  fur  akute 
Phasen  giiltigen  therapeutischen  Mafinahmen  ergreifen  (s.  u.).  Auch 
dann,  wenn  man  durch  eine  langere  Beobachtung  zu  der  sicheren 
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Uberzeugung  gelangt  ist,  daB  zweifellos  die  Graviditat  an  sich  die 
auslosende  und  weiterliin  wirksame  Ursache  der  Exacerbation  ist,  er- 
scheint  ein  Abort  kaum  jemals  indiziert,  zumal  audi  die  akuten  Phasen 
meist  nicht  das  Leben  direkt,  sondern  nur  durch  Komplikationen  be- 
drohen.  AuBerdem  ist  zu  beriicksichtigen ,  daB  die  Erkrankung  der 
Mutter  eine  quoad  sanationem  prognostisch  ungiinstige  ist,  den  physio- 
logischen  Ablauf  der  sexuellen  Yorgange  aber  kaum  jemals  beein- 
trachtigt  und  die  Gesundheit  des  Kindes  durch  Vererbung,  abnorme 
Stoffwechselvorgange  usw.  keineswegs  schadigt.  Die  Riicksicht  auf 
die  Mutter  muB  sich  also  in  solchen  Fallen  wohl  auf  eine  moglichst 
sorgfaltige  symptomatische  Behandlung  bei  Graviditat,  Partus  und 
Puerperium  beschranken.  Dieser  Auffassung  widerspricht  nicht  die 
quoad  vitam  gelegentlich  relativ  giinstige  Prognose  der  Sclerosis 
multiplex.  Unsere  Kriterien  zur  Bestimmung  der  Krankheitsdauer  sind 
im  konkreten  Fall  derart  vage,  daB  dann,  wenn  in  der  Graviditat  durch 
eine  wesentliche  Verschlimmerung  der  multiplen  Sklerose  das  Leben 
der  Mutter  gefahrdet  erscheint,  das  Kind  niemals  unsicheren  Speku- 
lationen  zum  Opfer  fallen  darf.  Ein  gynakologischer  Eingriff  ist  dem- 
gemaB  nur  dann  gestattet,  wenn  er  im  Interesse  des  Kindes  notwendig 
werden  sollte.  Das  Stillen  des  Kindes  wird  man  der  Mutter  nur  dann 
versagen,  wenn  das  Allgemeinbefinden  es  verbietet  bzw.  dadurch  gestort 
wird.  —  Namentlich  in  solchen  Fallen,  in  denen  auf  Grund  initialer 
Augenstorungen  eine  Friihdiagnose  der  multiplen  Sklerose  gelingt,  kann 
an  den  Neurologen  weiterliin  die  Frage  herantreten,  ob  und  welche  arzt- 
liche  Bedenken  einer  eventuellen  Verheiratung  kranker  Manner  gegen- 
iiberstehen.  Abgesehen  von  den  materiellen  und  ethischen  Gesichts- 
punkten,  die  sich  von  Fall  zu  Fall  andern  konnen,  wird  dann  der 
arztliche  Berater  unter  schonender  Aufklarung  liber  die  Natur  des 
Leidens  und  seine  Prognose  quoad  sanationem  den  Patienten  darauf 
aufmerksam  machen,  daB  die  gelegentlichen  Besserungen  das  allmah- 
liche  Fortschreiten  des  Leidens  kaum  hemmen  konnen.  Die  Wissen- 
schaft  verfugt  allerdings,  wie  der  Arzt  einraumen  muB,  z.  Z.  iiber 
kein  beweiskraftiges  Material  dafiir,  daB  die  Nachkommen  eines 
Kranken  mit  Sclerose  en  plaques  in  neurologischer  bzw.  psychiatrischer 
Hinsicht  als  minderwertig  anzusehen  sind.  DaB  der  sexuelle  Verkehr 
bei  Kranken  mit  beginnender  Sclerosis  multiplex  innerhalb  der  dem 
Allgemeinbefinden  entsprechenden  Grenzen  schadlich  gewirkt  hat, 
konnte  ich  bei  mehreren  Patienten,  die  ich  genauer  in  dieser  Hinsicht 
explorierte,  nicht  nachweisen.  Ich  wiirde  jedoch  eine  Abstinenz  bei  be- 
ginnender multipler  Sklerosis  stets  dann  anempfehlen,  wenn  sie  nicht 
den  Gegenstand  neuer,  starkerer  Beschwerden  bildete.  Auf  einige 
weitere  Gesichtspunkte  in  der  Prophylaxe  kommen  wir  unten  noch  zuriick. 
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Eine  kausale  Therapie  der  multiplen  Sklerose  gibt  es  nicht. 
Die  friihere  These  Pierre  Maries,  dafi  wir  die  infektiose  Basis 
dieser  Krankheit  spaterhin  durch  ein  „ Antitoxin"  bekampfen  werden, 
wird  wohl  auch  in  Zukimft  eine  Utopie  bleiben.  Das  Leiden  bietet 
aber  zahlreiche  AngrifFspunkte  fiir  eine  symptomatische  Behandlung, 
die  zweifellos  in  manchen  Fallen  recht  befriedigende  Dienste  leistet. 
Die  Voraussetzung  fiir  eine  zielbewufite  Therapie  ist  anch  hier  —  und 
zwar  besonders  in  den  Anfangsstadien  —  die  Bichtigkeit  der  klinischen 
Diagnose.  Op  pen  he  im  z.  B.  hat  eine  ganz  erhebliche  Zahl  von 
Fallen  beobachtet,  in  denen  die  therapeutische  Konsequenz  aus  der 
Verwechslung  der  Sclerose  en  plaques  mit  der  Hysterie  deshalb  er- 
heblich  geschadet  hat,  weil  heroische  Behandlungsmethoden  bei  der 
organischen  Erkrankung  wesentliche  Verschlimmerimgen  im  Gefolge 
haben  konnen.  Wahrend  aller  akuteren  Krankheitsphasen.  namentlich 
zur  Zeit  der  „Schiibe"  sind  Kube  und  moglichste  Schonung  der 
Kranken  dringend  geboten,  zumal  unsere  Anamnesen  mehrmals  iiber 
rasche  Verschlimmerimgen  im  Anschlufi  an  korperliche  Anstrengimgen 
berichten.  Die  Tatsache,  daf>  korperliche  Anstrengungen  auch  nur 
im  Bereich  dieser  oder  jener  Extremitaten  nicht  nur  das  ganze  All- 
gemeinbefinden,  sondern  auch  die  Intensitat  ganz  entfernt  lokalisierter, 
neurologischer  Symptome  beeinflussen  konnen,  will  ich  durch  den  folgen- 
den  beweiskraftigen  Versuch  Uhthoffs  illustrieren  (cf.  p.  193). 

Liefi  Uhthoff  einen  Patienten  seiner  Beobachtung  mit  spastischen 
Paresen  und  abnorm  starker  Ermiidbarkeit  der  Muskulatur  im  Gefolge 
einer  multiplen  Sklerose  liingere  Zeit  im  Zimmer  auf  und  abgehen,  so 
wurde  sowohl  die  Sehscharfe  eine  geringere,  als  auch  die  Gesichtsfeld- 
anomalie  starker.  Schon  nach  kiirzerem  Ausruhen  lieB  sich  eine  Besserung 
der  Erscheinungen  wahrnehmen  (,.der  Nebel  wurde  wieder  geringer)." 
Uhthoff  kniipft  daran  die  Bemerkung,  dafi  diese  Falle  uns  lehren, 
daB  „doch  die  offenbar  so  verschieden  lokalisierten  Krankheitsherde 
unci  die  von  ihnen  abhangigen  Symptome  unter  Umstanden  von  auf- 
fallend  gleichmafiigen  Einfliissen  beherrscht  werden  und  in  einem  ge- 
wissen  gemeinsamen  Zusammenhang  miteinander  stehen." 

Unsere  Klinik  hat  wahrend  der  Exacerbationen  des  Leidens  durch 
eine  wochenlange konsequente  Bettbehandlung,  die  bei  schlechtem 
Ernahrungszustand  zweckmafiig  mit  einer  „Mastkur"  verbunden  wird, 
recht  erfreuliche  Erfolge  gehabt.  Das  allgemeine  Verbot  jeder  briisken 
Mafinahme  hat  gerade  fiir  die  Zeit  der  Schlibe  Geltung.  Wenn 
wir  das  therapeutische  Prinzip  der  moglichsten  Kuhigstellung  und 
Entlastung  der  Organe  in  akuten  Krankheitsphasen  auch  auf  die 
Affektionen  des  Centralnervensystems  tibertragen  wollen,  miissen  wir 
wahrend  der  Schiibe  nicht  nur  eine  moglichste  motorische  Ruhe  an- 
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empfehlen,  sondern  audi  jeden  UberschuB  an  zuflieBenden  sensiblen 
Erregungen  (namentlich  von  grofierer  Intensitat)  zu  vermeiden  snchen. 
Wir  sind  demgemaB  mit  Oppenheim  der  Meinung,  daB  heiBe  Bader 
und  Einpackungen,  kalte  UbergieBungen  —  kurz  alle  eingreifenden 
hydro therapeutischen  Prozeduren  nicht  am  Platze  sind.  Audi  die 
Faradisation  mit  starkereu  Stromen  scheint  uns  in  diesem  Stadium 
kontraindiziert ;  sie  kann  die  ohnehin  schon  gesteigerte  Muskelerregbar- 
keit  hochstens  noch  verscharfen.  Wir  selbst  pflegen  den  EinfluB  der  Bett- 
ruhe  in  solchen  Fallen  —  namentlich  in  Riicksicht  auf  die  Hautpflege  und 
die  begleitende  Hypertonic  der  Muskulatur  —  gewohnlich  nur  durch 
Bader  von  etwa  30  Grad  Celsius  und  etwa  12 — 15  Minuten  Dauer,  sowie, 
auch  aus  psychotherapeutischen  Griinden,  durch  Darreichung  „tonischer" 
Pillen  (s.  u.)  und  eine  stabile  Galvanisation  des  Eiickenmarks  zu  unter- 
stutzen.  Wir  legen  dabei  unter  Benutzung  zweier  groBen  plattenformigen 
Elektroden  die  Anode  an  die  Halswirbelsaule  und  die  Kathode  an  den 
Lendenabschnitt  und  lassen  dann  einen  Strom  von  etwa  5  M.-A.  circa 
5 — 10  Minuten  (unter  Vermeidung  rascher  und  starkerer  Stromes- 
schwankungen  durch  Umschaltungen)  einwirken.  Verlauft  die  Er- 
krankung  unter  dem  Bilde  einer  akuten  oder  subakuten  Myelitis,  so 
empfiehlt  Oppenheim  auch  ortliche  Blutentziehungen  z.  B.  durch 
Blutegel.  DaB  die  Verhiitung  des  Decubitus  und  die  Regelung  der 
Blasen-  und  Mastdarmtatigkeit  gerade  in  diesem  Stadium  besonders 
wichtig  ist,  braucht  wohl  kaum  hervorgehoben  zu  werden. 

Erst  nach  dem  Abklingen  der  Exacerbation  en  konnen 
unter  allmahlichem  Ubergang  an  Stelle  der  Kuhe  methodische,  in  den 
Arbeiten  iiber  Ubungstherapie  genauer  geschilderte  Bewegungen  treten, 
die  sich  teils  gegen  die  Paresen  der  Extremitaten,  teils  gegen  die 
ataktischen  Bewegungsstorungen  richten.  Bei  echtem  Intentionstremor 
aber  wird  man  damit  schon  aus  theoretischen  Griinden  kaum  wirkliche 
Erfolge  erzielen.  Es  ist  nicht  recht  wahrscheinlich.  daB  der  durch 
willklirliche  Aktionen  ausgeloste,  echte  Zitterklonus  durch  Willkiir- 
bewegungen  gebessert  werden  kann. 

Das  Einsetzen  sinnfalliger  Besserungen  nach  einer  m  e  d  i  k  a  m  e  n  - 
tosen  Behandlung  hat  haufig  einen  therapeutischen  Optimismus 
entfacht  und  zu  warmen  Empfehlungen  dieser  oder  jener  Praparate 
AnlaB  gegeben.  Die  Neigung  des  Leidens  zu  spontanen  und  erheb- 
lichen  Remissionen  fiihrt  leicht  zu  Tauschungen  und  zu  der  Annahme 
eines  „propter  hoc"  statt  eines  ,.post  hoc".  So  kommt  es,  daB  wohl 
samtliche  Nervina,  Antineuralgica  und  Roborantia  der  Pharmakopoe 
bald  als  heilsam  gepriesen,  bald  als  vollig  unwirksam  erklart  wurden. 
Man  hat  besonders  Argentum,  Arsen,  Brom,  Chinin,  Chlorgold,  Ergotin, 
Ferrum,  Phosphor,  Physostigmin,  die  Salicylsaure  und  ihre  Devirate. 
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Strychnin  unci  Zink  entweder  allein  oder  in  Kombinationen  verwendet 
Uber  glmstige  Erfahrungen  mit  der  Quecksilberbehandlung  berichtet 
M  u.  h  s  a  m.  Wir  selbst  wen  den  eine  „spezifische"  Kur  nur  dann  an, 
wenn  die  begrundete  Wahrscheinlichkeit  fur  eine  friihere  Lues  vor- 
handen  ist  oder  ein  diagnostisch  unklarer  Fall  vorliegt.  In  sicheren 
Fallen  von  multipler  Sklerose  erscheint  uns  aber  eine  Quecksilber- 
behandiung  eher  schadlich  als  niitzlich  zu  sein.  Bei  schwankender 
Entscheidung  zwischen  Lues  cerebrospinalis  und  Sclerose  en  plaques 
ist  ein  einmaliger  Erfolg  der  diagnostischen  Kur  nur  mit  groJBter 
Reserve  fur  die  Differentialdiagnose  verwertbar,  weil  die  letztere  Er- 
krankung  namentlich  bei  entsprechender  Allgemeinbehandlung  haufig 
zu  -auffallenden  Besserungen  neigt.  In  Grenzfallen  kann  eine  diagnosti- 
sche  Kur  nur  dann  von  fast  ausschlaggebender  Bedeutung  sein,  wenn 
ein  Dauererfolg,  bzw.  ein  stationarer  Zustand  erzielt  wird  und  spatere 
Exacerbationen  stets  in  gleich  giinstiger  und  prompter  Weise  auf 
die  spezifische  Behandlung  reagieren.  Unsere  Klinik  beschrankt  sich 
hinsichtlich  der  medikamentosen  Therapie  meist  auf  die  Verordnung 
„tonischer  Pillen",  von  denen  wir  besonders  eine  glinstige  Beein- 
flussung  des  Allgemeinbefindens  erwarten.  (Rp.  Acid,  arsenic.  0,05 — 0,1., 
Extr.  Strychni  0,5—1,0,  Chinin.  hydrochl.,  Ferri  lact.  aa  5,0,  Extr.  Gent, 
quant,  sat.  ad  pilul.  100.    S.  3  X  taglich  1—2  Pillen.) 

Was  die  Behandlung  der  einzelnen  Krankheitssymptome  anlangt, 
so  wird  man  versuchen,  die  ataktischen  Bewegungsstorungen  nament- 
lich in  den  Armen  nach  den  in  den  Arbeiten  Frenkels,  Jacobs, 
Goldscheiders  u.  a.  entwickelten  Methoden  der  Ubungstherapie 
giinstig  zu  beeinflussen.  Die  Ubungstherapie  spielt  allerdings  bei  der 
multiplen  Sklerose  im  Vergleich  zu  der  Tabes  dorsalis  nur  eine  ganz 
untergeordnete  Rolle.  Die  Ataxie  steht  bei  der  Sclerose  en  plaques 
nur  ausnahmsweise  im  Vordergrund  des  klinischen  Bildes  und  halt 
sich  meist  schon  deshalb  in  mafligen  Grenzen,  weil  die  Hypertonic 
einen  abnorm  starken  motorischen  Ausschlag  gewolmlich  verhindert. 
Audi  die  theoretischen  Grundlagen  der  Ubungstherapie  sind  bei  beiden 
Krankheiten  verschieden.  Bei  der  Tabes  ist  die  Ataxie  eine  „sen- 
sorische",  wahrend  bei  der  Ataxie  der  Patienten  mit  multipler  Skle- 
rose die  bewufite  Empfindung  fast  stets  intakt  und  ein  sensorischer 
Ursprung  keineswegs  stets  sichergestellt  ist.  Immerhin  lafit  sich 
sagen,  daB  auch  bei  den  ataktischen  Bewegungsstorungen  im  Ge- 
folge  der  Sclerose  en  plaques  durch  eine  bessere  Verwertung  der 
intakten  Sensibilitat  und  eine  Schulung  der  Augenkontrolle  eine  ge- 
wisse  „Kompensation"  erfolgen  kann. 

Im  allgemeinen  kann  die  Ubungstherapie  hier  auf  alle  kompli- 
zierten  Apparate  verzichten  und  sich  ohne  Schmalerung  des  Erfolges 
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ganz  einfacher,  iiberall  olme  Kosten  anwendbarer  Methoden  bedienen. 
Die  Versuche  zur  systematischen  Wiedereiniibuug  der  Koordination 
in  den  Extremitaten  beginnt  man  am  besten  im  Liegen  oder  Sitzen  der 
Patienten  unter  strenger  Vermeidung  jeder  starkeren  Mnskelanstrengung 
und  Ubermlidung,  und  sowie  unter  sofortiger  Sistierung  in  akuteren 
Krankheitspliasen.  In  den  Armen  soli  der  Patient  zumichst  unter 
genauer  Uberwachung  durcli  den  Arzt  oder  geschultes  Personal  mit 
groMer  Aufmerksamkeit  einfache  Beuge-,  Dreh-  und  Streckbewegungen 
in  den  verschiedenen  Gelenken  ausfiihren;  es  ist  dabei  auf  promptes  Ein- 
setzen  und  exakte  Ausiibung  derBewegungen  in  einem  vorgeschriebenen, 
anfanglich  langsamen  Tempo  zu  acliten  (ev.  Metronom!).  Dann  geht 
man  zu  Prazisionsiibungen  iiber;  der  Kranke  kann  dann  —  audi  mit 
gestreckten  Armen  —  grofiere  und  kleinere,  auf  Pappe  vorgezeichnete 
Kreise,  Striche  und  Winkel  nachzeichnen  oder  auf  einer  gewohnlichen, 
iiberall  leicht  erhaltlichen  und  dabei  billigen  Schiitzenscheibe  (cf. 
Goldscheider)  nach  diesem  oder  jenem  Punkte  zielen  oder  ihren 
Kreisen  mit  den  Fingern  folgen.  Sehr  schwierig  ist  schon  die  weitere 
Aufgabe,  bei  dem  Nachfahren  mit  dem  Finger  die  Vorlage  nicht  zu 
beriihren,  sondern  die  Fingerkuppe  in  etwa  1/.2  cm  Entfernung  zu 
halten  und  in  diesem  Abstand  die  Bewegung  auszufuhren.  Audi  in 
den  Unterextremitaten  lafit  man  den  sitzenden  Patienten  vorerst  ein- 
fache Beuge-  und  Streckbewegungen  ausfiihren  und  dann  erst  Ziel- 
bewegungen  z.  B.  nach  Punkten  und  Strichen,  die  mit  Kreide  am  Boden 
markiert  sind.  Die  Zahl  der  Ubungen  variiert  je  nach  dem  Allge- 
meinbefindeu,  dem  Verhalten  der  Muskelkraft  und  der  Ermiidbarkeit. 
Zwischen  zwei  bis  drei  Hauptiibungen  unter  sachkundiger  Aufsicht 
konnen  bei  gutem  Allgemeinbefinden  und  leistungsfahiger  Muskulatur 
dann,  wenn  man  dem  Patienten  eine  moglichst  korrekte  Ausfuhrung 
der  Ubungen  zutrauen  darf,  mehrere  kiirzere,  selbstandige  Wieder- 
holungen  der  Aufgaben  durch  den  Kranken  eingeschaltet  werden.  Bei 
Unzuverlassigkeit  desselben  und  bei  abnormer  Ermiidbarkeit  sind 
jedoch  vollige  Puhepausen  zwischen  den  Hauptiibungen  zweck- 
maBiger.  Nach  genugender  Schulung  des  liegenden  und  sitzenden 
Patienten  werden  die  Ubungen  im  Stehen  ausgefuhrt.  Besonders 
bei  gleichzeitiger  Bumpfataxie  werden  unter  anfanglicher  Fixierung 
der  Hande  durch  den  Arzt  methodische  „Stehubungen"  ausgefuhrt, 
dann  ev.  das  Gehen  im  Lauf barren  und  endlich  die  Erhaltung  des 
Gleichgewichts  beim  Stehen  auf  einem  Bein  und  ahnliche  Ubungen 
versucht. 

Die  Ubungstherapie  hat  wohl  nur  dann  einige  Aussicht  auf  Er- 
folg,  wenn  Ataxie,  und  nicht  ein  bei  willkiirlichen  Bewegungen  auf- 

Miiller,  Multiple  Sklerose  des  Gehirns  und  Ruckemnarks.  23 
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tretender  oscillatorischer  Zitterklonus,  also  nicht  ein  echter  Intention- 
tremor  vorliegt  (s.  o.);  audi  bei  stark erer  Hypertonie  ist  groflte  Vorsicht 
anzuempfehlen,  weil  die  reflektorische  Muskelerregbarkeit  meist  durch 
Bewegungen  nocli  wesentlich  verstarkt  wird. 

Die  Hypertonie  wird  —  namentlich  in  den  Fallen  mit  sehr 
starker  spastischer  Pseudoparese  der  Beine  —  am  besten  durch 
warme  Bader  bekampft  (ev.  mit  gleichzeitiger  Ausfuhrung  langsamer 
und  ausgiebiger,  passiver  und  aktiver  Bewegungen  im  Badewasser) 
und  dadurch  der  Entstehung  der  Kontrakturen,  welche  besonders  durch 
sekundare  Muskelverkiirzungen  und  Gelenkveranderungen  lastig  werden, 
rechtzeitig  vorgebeugt.  Auch  bei  den  oft  recht  schmerzhaften,  spon- 
tanen  Spasmen  im  Gefolge  der  gesteigerten  reflektorischen  Muskel- 
erregbarkeit  leisten  die  Bader  gute  Dienste.  Wir  selbst  bevorzugen 
dabei  unter  Benutzung  der  Dr.  Sandowschen  Praparate  kohlensaure 
Bader.  Bei  begiiterten  Patienten  kann  man  eine  langere  Badekur  in 
den  Orten  mit  warmen  kohlensaurehaltigen  Solen  (Nauheim,  Oehn- 
hausen,  Soden)  empfehlen. 

Bei  Patienten  ohne  starkere  Hypertonie  wird  man  durch  Faradi- 
sation, durch  Massage,  durch  fleiBige  aktive  und  passive  Bewegungen 
die  Gebrauchsfahigkeit  der  Glieder  zu  bessern  suchen.  Die  Elektri- 
zitat  kann  bei  den  Bulbarsymptomen,  besonders  bei  Schlingstorungen 
beim  Bestreichen  der  seitlichen  Halsgegend  mit  der  Kathode  durch 
die  Auslosung  des  „galvanischen  Schluckreflexes"  und  bei  den  Blasen- 
storungen  durch  Durchleiten  mafiig  starker  galvanischer  Strome 
(Kathode  in  der  Lumbalgegend,  Anode  iiber  der  Symphyse)  niitzlich 
sein.  Vor  einer  Anwendung  der  Bougie-Elektroden  muB  bei  Anomalien 
der  Urinentleerung,  die  am  besten  noch  durch  Sitzbader  und  gleich- 
zeitige  Stuhlentleerungen  mittels  Einlaufe  zu  behandeln  sind,  gewarnt 
werden.  Ich  bemerke  noch,  daB  bei  den  cerebralen  Allgemein- 
symptomen  (namentlich  dem  Schwindel)  die  Chininpraparate  zweck- 
maflig  sind.1) 

Der  mit  den  Regeln  der  Psychotherapie  vertraute  Arzt  findet 
bei  der  multiplen  Sklerose  oft  ein  dankbares  Feld  seiner  Tatigkeit. 
Trotz  der  ungiinstigen  Prognose  und  der  Mifierfolge  der  Behandlungs- 
methode  verlangt  das  Interesse  des  Patienten  von  dem  arztlichen 
Takt  eine  ununterbrochene  Fortsetzung  der  Therapie  selbst  danny 
wenn  sie  sich  deshalb,  weil  ein  „nihil  nocere"  dringend  geboten  istr 


J)  Auf  weitere  Empfehlungen  der  Behandlungsmethoden  kann  ich  hier  nicht 
eingehen;  man  findet  Details  namentlich  in  den  Arbeiten  von  Frenkel,  Gold- 
scheider,  Jacob,  Lazarus,  Pfister  (psychische  Storungen),  Binswanger^ 
Batz,  von  Hosslin,  Eulenburg-Mendel  (Suspensionsbehandlung !). 
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im  wesentlichen  auf  suggestiv  wirkende  MaBnahmen  bescliranken 
muB.  Ein  offenkundiger  Verzicht  auf  die  weitere  ununterbrochene 
Behandlung  muB  zur  Entmutigung  des  Patienten  fiihren;  jedes  neue 
„Mittel"  kann  jedoch  neue,  wenn  audi  bescheidene  Hoffnungen  er- 
wecken  und  schon  durch  eine  wohltuende  Ablenkung  des  Kranken 
niitzlicli  sein.  Fur  eine  gewisse  therapeutische  Vielgeschaftigkeit 
wird  der  Patient  gerade  bei  diesem  Leiden  seinem  Arzte  dank- 
bar  sein. 


23* 
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Keratinanwendung  bei  mult.  Ski. 


Kurze  Erklarimg  der  Abbildungen.1) 


Tafel  I.    Querschnitte  aus  verschiedenen  Hohen  des  Puckenmarks  von  drei  Eigen- 
beobachtungen  mit  multipler  Sklerose;  Weigertsche  Markscheidenfarbung. 
Figur    I.  Fall  K.  Fr.,  30jahriger  Kaufmann  (cf.  p.  177). 
Figur  II.  Fall  Philipp  Elba  (Krankengeschichte  fehlt;  cf.  p.  303). 
Fig-ur  III.  Fall  Elisabeth  Welti  (cf.  p.  269). 

Tafel  II.    Querschnitte  usw.  von  3  weiteren  Eigenbeobachtungen. 
Fig-ur  IV.  Fall  Joseph  Ganzer  (cf.  p.  179). 
Figur  V.  Fall  Cornelia  Arnet  (cf.  p.  188). 

Fig-ur  VI.  Fall  Babette  Seidel  (Kombination  von  multipler  Sklerose  mit 
Syringomyelic ;  cf.  p.  283). 

Tafel  in. 

Figur  VII  u.  VIII.  Querschnitte  durch  sklerotische  Plaques  aus  dem  Riicken- 
mark,  nach  Originalpraparaten  von  Herrn  Geheimrat  Prof.  Dr.  Weigert 
(cf.  p.  315).  Weigertsche  elektive  Farbung  der  Neuroglia;  Olimmersion. 

Tafel  IV.    Schrift-  und  Zeichenproben  eines  20jahrigen  Studenten  mit  multipler 
Sklerose  (cf.  p.  119). 

Tafel  V.    Schrift-  und  Zeichenproben  einer  Patientin  mit  sog.  „akuter  cerebraler 
Ataxie"  (cf.  p.  119  u.  239). 


x)  Genauere  Angaben  finden  sich  im  Text. 


Lippert  &  Co.  (G-.  Patz'sche  Buchdr.),  Naumburg  a.  S. 


Miiller,  Multiple  Skkrost  des  Gekrns  u.Riickemarb.  Taf.  I 


Yerl.v.  Gustav  Fischer, Jena.  Lith.Anst.v.J.Arndt, Jena.. 


Tafel  IT. 
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